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El Editor 


Prefacio 


Conoci a Jack Kanski cuando hice una rotacién en la Prince Char- 
les Eye Unit en Windsor como parte del programa de residencia 
de oftalmologia del Oxford Deanery. Jack acababa de retirarse de 
la practica clinica, pero continuaba asistiendo cada semana a las 
sesiones formativas de la unidad. Como residente mas antiguo, 
yo era el responsable de organizar dichas sesiones, a las que Jack 
aporto las mismas cualidades que le habian granjeado un asom- 
broso éxito como autor médico: su conocimiento enciclopédico de 
la oftalmologia y una capacidad infalible para identificar los aspectos 
fundamentales de cada tema, sin olvidar su afilado ingenio, hicieron 
que esas reuniones fueran tan extraordinariamente instructivas 
como sumamente gratas. 

Jack sabia que yo habia colaborado anteriormente en libros de 
texto, y después de una de las sesiones docentes me pregunt6 si 
estaba interesado en escribir con él una obra interactiva basica para 
estudiantes de medicina y oftalmdlogos noveles. De entrada, me 
quedé un poco abrumado —Jack habia escrito mas de treinta libros 
de oftalmologia por aquel entonces-, pero me apliqué a la tarea 
con dedicacién; los dos trabajamos juntos maravillosamente bien, 
el libro se termin6 en el plazo previsto, fue muy popular y vendid 
muchos ejemplares. 

Tras dejar Windsor, trabajé con Jack en uno 0 dos proyectos y 
mantuvimos contacto social; un par de afios mas tarde me sugirio 
la posibilidad de colaborar en la siguiente edicién de Oftalmologia 
clinica. Yo estaba emocionado. Recordaba nitidamente cuando, 
justo antes de empezar a trabajar como oftalmologo, contacté por 
separado con dos residentes para que me aconsejaran un libro de 
texto basico, recibiendo de ambos la misma laconica respuesta: «el 
Kanski», dando a entender que el tema no admitia discusion. El 
liston estaba muy alto. 

Me he esforzado por conservar el modo en que Jack Kanski pre- 
senta el conocimiento clinico fundamental de forma sistematica y 
sucinta; es facil subestimar con qué profundidad se ha cubierto cada 
tema en las ultimas ediciones del libro, y lo que se pretende es que, al 
estar familiarizado con su contenido, el oftalmdlogo general obtenga 
una base sdlida para su practica clinica. En la presente edicion se 
ha procurado actualizar completamente cada capitulo, incluidos 
los ultimos avances practicos en el diagnéstico y el tratamiento 
basados en la evidencia, y sustituir y mejorar las imagenes que lo 
requerian, alli donde las nuevas técnicas de imagen ofrecen una 
perspectiva mas valiosa. El indice alfabético de esta edicion ha sido 


elaborado por el autor para garantizar que sea facil de usar y util 
en la practica clinica. 

Me siento increiblemente en deuda con Jack Kanski por la 
oportunidad de colaborar en Oftalmologia clinica y otras obras, 
asi como por su incesante asesoramiento y apoyo. He recibido la 
inapreciable ayuda de varios colegas en esta octava edicion. Simon 
Chen aportd generosamente un gran numero de imagenes foto- 
graficas y de otros tipos, y dedicé su tiempo a asesorarme a fondo 
sobre varios temas del segmento posterior; Chris Barry también 
proporciono y edité amablemente numerosas imagenes, y muchos 
otros oftalmdlogos, optometristas, fotografos oftalmoldgicos y 
profesionales de la atencion oftalmoldégica contribuyeron con una o 
unas pocas imagenes, como se reconoce en los pies de figura. Philip 
Spork tuvo la amabilidad de revisar la seccion sobre suplementos de 
antioxidantes maculares. También estoy en deuda con numerosos 
colegas que se pusieron en contacto con Jack Kanski 0 conmigo 
para transmitirnos comentarios utiles sobre aspectos concretos de 
la séptima edicién. Muchas personas han ayudado sustancialmente 
en las ediciones previas de Oftalmologia clinica, cuyo nucleo se 
ha incorporado al presente libro; Ken Nischal y Andy Pearson 
llevaron a cabo revisiones minuciosas de diversas secciones de la 
séptima edicién; Jay Menon fue un importante colaborador de 
la quinta edicién; Anne Bolton e Irina Gout aportaron sus expertos 
conocimientos de fotografia durante muchos ajios y, por supuesto, 
Terry Tarrant dibujo gran numero de ilustraciones oculares de 
sorprendente realismo. Mi esposa, Suzanne, y mis hijos, Edward 
y Oliver, me apoyaron sin reservas durante la laboriosa revision 
del libro, aceptando sin quejas mis ausencias a lo largo de muchos 
meses. Por ultimo, quisiera agradecer el animo, el apoyo experto 
y el compromiso del personal de Elsevier, especialmente de Rus- 
sell Gabbedy, Louise Cook, John Leonard, Anne Collett y Marcela 
Holmes. 

Me resultaria imposible reproducir el estilo de Jack Kanski con 
precision, pero he intentado conservar la esencia de su modo de 
trabajar tan fielmente como he podido, y espero que este libro des- 
pierte en el lector al menos una pequefia parte del entusiasmo por 
la materia que la segunda edicién de Oftalmologia clinica engendrd 
en mi. 


B. B. 
2015 
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Introduccion 


Anatomia 


La piel (fig. 1.1A) esta compuesta por la epidermis, la dermis y 
estructuras asociadas (anejos). 


Epidermis 


La epidermis esta formada por cuatro capas de células productoras 
de queratina (queratinocitos). También contiene melanocitos, 
células de Langerhans y células de Merkel. A continuacion se des- 
criben las capas de la epidermis de la piel periocular; las células 
migran hacia la superficie, experimentando procesos de maduracién 
y diferenciacion a través de las capas sucesivas. 

© La capa de queratina (estrato cérneo o capa escamosa) esta 

formada por células planas carentes de nucleo. 


© La capa de células granulares (estrato granuloso) consta tipi- 
camente de una o dos capas de células aplanadas que contienen 
granulos de queratohialina. 

@ Lacapa de células espinosas (estrato espinoso) tiene un grosor 
aproximado de cinco células; estas son poligonales en los cortes 
transversales y poseen un abundante citoplasma eosindfilo. Sus 
bordes libres estan unidos por desmosomas (uniones celulares) 
con aspecto de espinas. 

@ La capa de células basales (estrato basal) consiste en una fila 
unica de células cilindricas proliferantes que contienen mela- 
nina producida por los melanocitos adyacentes. 


Dermis 


La dermis es mucho mas gruesa que la epidermis. Esta compuesta 
por tejido conectivo y contiene vasos sanguineos, canales linfaticos 
y fibras nerviosas, ademas de fibroblastos, macréfagos y mastocitos. 


Fig. 1.1 Piel del parpado. (A) La piel normal esta formada por un epitelio estratificado queratinizado que cubre la superficie; 
destacan los elementos pilosebdceos en la dermis, y también se ven algunos vasos sanguineos y glandulas sudoriparas; 
(B) displasia con pérdida de la polaridad celular; (C) disqueratosis: una célula epitelial no superficial produce queratina; 

(D) paraqueratosis: retenci6n de nucleos celulares en la capa de queratina superticial. 

(Por cortesia de J. Harry - fig. A; J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - figs. B-D.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


Las proyecciones dérmicas ascendentes (papilas) forman interdigi- 

taciones con las proyecciones descendentes de la epidermis (crestas 

interpapilares). En el parpado, la dermis reposa sobre el musculo 

orbicular. Los anejos se sittan en la dermis profunda o dentro de 

las placas tarsales. 

© Las glandulas sebaceas se localizan en la cartincula y dentro 
de los foliculos de la ceja. Hay diminutas glandulas sebaceas 
asociadas al vello de la piel periocular. 

© Las glandulas de Meibomio son glandulas sebaceas modi- 
ficadas dentro de las placas tarsales. Drenan a través de una 
hilera unica de 20-30 orificios en cada parpado. Cada glandula 
posee un conducto central con multiples acinos, cuyas células 
sintetizan lipidos que forman la capa externa de la pelicula 
lagrimal. 

© Las glandulas de Zeis son glandulas sebaceas modificadas 
asociadas a los foliculos de las pestafias. 

© Las glandulas de Moll son glandulas sudoriparas apocrinas 
modificadas que drenan a un foliculo de pestafia o directamente 
en el borde palpebral anterior entre las pestafias; son mas nume- 
rosas en el parpado inferior. 

© Las glandulas sudoriparas ecrinas se distribuyen por toda 
la piel de los parpados, a diferencia de las glandulas de Moll, 
confinadas en el borde palpebral. 

© Las unidades pilosebaceas estan formadas por los foliculos 
pilosos y las glandulas sebaceas asociadas (v. fig. 1.1A). 


Terminologia 


Clinica 


© Macula. Area localizada de cambio de color sin infiltracion, 
depresién ni elevacién, menor de 1 cm de didmetro. 
Papula. Elevacion sélida menor de 1 cm de diametro. 

© Vesicula. Lesion circunscrita llena de liquido seroso y con 
didmetro menor de 0,5 cm. 

@ Ampolla. Lesién lena de liquido seroso mas grande (mayor de 

0,5 cm). 

Pustula. Elevacién rellena de pus inferior a 1 cm de didmetro. 

Costra. Exudado purulento o seroso solidificado. 

Nodulo. Area sélida palpable que mide mas de 1 cm. 


Quiste. Nédulo formado por una cavidad rodeada de epitelio 

rellena con sustancias liquidas o semisdlidas. 

Placa. Elevacién solida cutanea mayor de 1 cm de didmetro. 

© Escamas. Fragmentos desechados de la capa de queratina que 
se desprenden con facilidad. 

© Papiloma. Neoplasia benigna que se proyecta desde la piel 0 las 
mucosas en forma de verruga 0 apéndice. 

© Ulcera. Area circunscrita con pérdida de epitelio; en la piel, las 

ulceras se extienden desde la epidermis hasta la dermis. 


Histologica 


@ Tumor. En sentido estricto, designa a cualquier hinchazon, 
aunque normalmente se reserva para las neoplasias. 

© Neoplasia. Proliferacion tisular anormal, ya sea benigna (loca- 
lizada, no invasiva y sin capacidad de extenderse) o maligna 


CAPITULO 


Parpados 


(crecimiento progresivo con potencial de diseminacion a dis- 
tancia). 

© Atipia. Aspecto anormal de las células individuales, por ejem- 
plo, con figuras mitdticas anormales. 

© Displasia. Alteracién del tamafo, la morfologia y la organi- 
zacion de los componentes celulares de un tejido. Existe un 
trastorno de las capas tisulares normales (p. ej., con pérdida de 
la polaridad de las células; fig. 1.1B). 

@ Elcarcinoma in situ (carcinoma intraepidérmico, enfermedad 
de Bowen) muestra alteraciones displasicas en todo el espesor 
de la epidermis. 

© Hiperqueratosis. Aumento de grosor de la capa de queratina 
que se presenta clinicamente en forma de descamacion. Puede 
ser una caracteristica de los tumores epiteliales benignos o 
malignos. 

Acantosis. Engrosamiento de la capa de células espinosas. 

© Disqueratosis. Existencia de queratinizacion fuera de la super- 
ficie epitelial (fig. 1.1C). 

© Paraqueratosis. Retencién de nucleos en la capa de queratina 
(fig. 1.1D). 


Consideraciones generales 


© Clasificacion. Lesiones epidérmicas, dérmicas o de los anejos. 


© Diagndstico. Las lesiones benignas se caracterizan clinicamente 
por que no suelen presentar induracién ni ulceracion y por 
su color uniforme, crecimiento limitado, contorno regular y 
conservacién de las estructuras normales del borde palpebral. 
Puede ser necesario realizar una biopsia si su aspecto es sos- 
pechoso. 
© La biopsia incisional consiste en la extirpacién de una parte 
de la lesidn para su examen histopatolégico. 
© La biopsia escisional se realiza en caso de tumores pequefios 
y tiene una finalidad tanto diagndstica como terapéutica. 
© Las opciones terapéuticas incluyen: 
oO La escision de toda la lesién con una pequefia porcion cir- 
cundante de tejido sano. 
oO Lamarsupializacion, que consiste en eliminar la cubierta de 
un quiste para drenar su contenido y que se epitelice. 
oO Laablacién con laser o crioterapia. 


LESIONES NO NEOPLASICAS 


Calacio 


Patogenia 


El calacio (quiste de Meibomio) es una inflamacién cronica granulo- 
matosa y estéril (lipogranuloma) de las glandulas de Meibomio o, en 
ocasiones, de Zeis causada por retencién de secreciones sebaceas. La 
histopatologia muestra una inflamacion croénica lipogranulomatosa 
con depésitos extracelulares de grasa rodeados por células epiteliales 
cargadas de lipidos, células gigantes multinucleadas y linfocitos 
(fig. 1.2A). A menudo existe blefaritis; el acné rosaceo puede aso- 
ciarse a calacios multiples y recidivantes. Los calacios recurrentes 
deben biopsiarse para descartar lesiones malignas. 
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Fig. 1.2 Calacio. (A) La histopatologia muestra un lipogranuloma; las células palidas grandes son células epitelioides, y el 
espacio vacio, bien delimitado, contenfa grasa disuelta durante el procesamiento; (B) calacio no inflamado; (C) lesi6n con 
inflamaci6n aguda; (D) granuloma conjuntival; (E) calacio marginal; (F) vista conjuntival de una pinza de calacio antes de la 
incision y el raspado. 

(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - fig. A; J. Nerad, K. Carter y M. Alford, de ‘Oculoplastic and 
Reconstructive Surgery’, en Rapid Diagnosis in Ophthalmology, Mosby 2008 - fig. F.) 
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Diagnostico 


Sintomas 

© Lesién subaguda/cronica: nodulo redondeado indoloro que 
crece gradualmente (fig. 1.2B). 

© Lesién aguda: inflamacion estéril o infeccién bacteriana con 
celulitis localizada (fig. 1.2C); puede ser dificil distinguirlas. 
La infeccion secundaria de una glandula de Meibomio se 
denomina «orzuelo interno». 

Signos 

© Noédulo en el tarso, a veces asociado con inflamacion. 

© Puede verse secrecién espesa que protruye por el orificio de 
la glandula afectada. 

© Puede asociarse a granuloma conjuntival (fig. 1.2D). 

© Una lesién en el borde palpebral anterior -calacio marginal 
(fig. 1.2E)- puede tener conexion con un calacio tipico mas 
profundo o deberse a afectacion aislada de una glandula de 
Zeis. 


Tratamiento 


Antibidticos orales en caso de infeccion bacteriana significa- 

tiva, aunque no para inflamaciones estériles. 

Conservador. Al menos un tercio de los calacios se resuelven 

espontaneamente, por lo que puede estar indicado observarlos, 

sobre todo si la lesién muestra signos de mejoria, aunque se ha 
informado de que el tratamiento definitivo precoz es mas satis- 
factorio para el paciente. 

La aplicacion de pafios calientes varias veces al dia puede favo- 

recer la reabsorcién, sobre todo en lesiones incipientes. 

Expresion. La compresién entre dos bastoncillos de algodén 

a veces consigue exprimir el contenido de una lesion reciente 

proxima al borde palpebral. 

Se ha informado de que la inyeccién de corticoides en la lesion 

o cerca de ella obtiene tasas similares de resolucion a la incision 

con raspado (v. mas adelante). Puede ser preferible en caso de 

calacios marginales o proximos a estructuras como el punto 
lagrimal, por el riesgo de lesién quirurgica. 

© Se inyecta con una aguja de 27 0 30 G aceténido de triam- 
cinolona (0,2-2 ml de suspensién acuosa diluida en 
lidocaina a una concentracién del 5% o bien 0,1-0,2 ml a 
40 mg/ml). 

© La tasa de éxito tras inyeccién unica esta proxima al 80%; 
puede repetirse 1 0 2 semanas después. 

© Son infrecuentes las complicaciones como despigmentacién 
cutanea o atrofia grasa localizadas, cuyo riesgo puede redu- 
cirse si se evita la infiltracidn inmediatamente subcutanea o 
si se inyecta a través de la conjuntiva. 

oO Se ha descrito como complicacién la oclusién vascular reti- 
niana, probablemente por inyeccién intravascular con la 
consiguiente embolizacién. 

Cirugia 

oO Tras infiltrar anestesia local, se evierte el parpado con una 
pinza de calacio (fig. 1.2F), se realiza una incisiOn vertical del 
quiste a través del tarso y se raspa su contenido. 

o En algunos casos puede ser conveniente realizar una esci- 
sién limitada de material inflamatorio sdlido (para estudio 


CAPITULO 
Parpados 


histopatoldgico) con tijeras finas, sobre todo si no hay un 
foco de secrecién. 

oO No debe suturarse. 

© Seaplica pomada de antibidtico cada 8 h durante los 5-7 dias 
siguientes. 

Las lesiones marginales pueden tratarse con inyeccién de 

corticoide, raspado de un calacio mas profundo asociado, 

escision por afeitado o raspado mediante incisién horizontal 

a través de la superficie conjuntival o incision vertical en la 

linea gris. 

Profilaxis 

© Tratamiento de la blefaritis, por ejemplo, con higiene palpe- 
bral diaria. 

© Puede ser necesario administrar tetraciclinas sistémicas 
como profilaxis en pacientes con calacios recurrentes, sobre 
todo si se asocian a acné rosacea. 


Otros quistes palpebrales 


El quiste de Zeis es un pequefio quiste no translucido en el 
borde palpebral anterior que surge por la obstruccién de una 
glandula sebacea asociada a foliculos de pestafias (fig. 1.3A). 

El quiste de Moll (hidrocistoma apocrino) es un pequefio quiste 
de retencion de las glandulas apocrinas del borde palpebral. Se 
presenta como una lesion redondeada, no dolorosa a la pal- 
pacion y llena de liquido translicido en el borde anterior del 
parpado (fig. 1.3B). 

El quiste sebaceo (piloso) se produce por bloqueo del foli- 
culo pilosebaceo y contiene secreciones sebaceas; a menudo 
puede verse el orificio de la glandula (fig. 1.3C). Es raro 
encontrarlo en el parpado, aunque en ocasiones aparece en 
el canto interno. 

Los comedones son tapones de queratina y sebo en el orifi- 
cio dilatado de un foliculo piloso que a menudo se observan 
en pacientes con acné vulgar. Pueden estar abiertos (puntos 
negros), con un tapon oscuro de material oxidado (fig. 1.3D), 0 
cerrados (espinillas, de color blanco). 

Los quistes miliares se forman por oclusién de unidades 
pilosebaceas con retencién de queratina. Son pequefias papu- 
las blancas, redondas y superficiales que tienden a agruparse 
(fig. 1.3E). 

El quiste epidérmico de inclusion suele deberse a implantacién de 
epidermis en la dermis por traumatismos 0 cirugia. Es una lesion 
subcutanea o superficial, firme, redondeada y de crecimiento lento 
que contiene queratina (fig. 1.3F). 

El quiste epidermoide es poco frecuente, suele ser congénito y 
aparece en las lineas de cierre embrionarias. Tiene un aspecto 
similar al del quiste epidérmico de inclusién. 

El quiste dermoide suele ser subcutdneo o mas profundo y 
tipicamente se adhiere al periostio del extremo temporal de 
la ceja (fig. 1.3G). Se produce por secuestro de piel durante el 
desarrollo de embrionario. 

El hidrocistoma ecrino es menos frecuente que el quiste de 
Moll y tiene un aspecto similar, aunque suele localizarse en la 
superficie medial o lateral del parpado, cerca del borde palpe- 
bral, pero sin afectarlo (fig. 1.3H). 
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Lesiones no neoplasicas 


Fig.1.3 Quistes palpebrales. (A) Quiste de Zeis; (B) quiste de Moll; (C) quiste sebdceo; (D) comedones: puntos negros; 


(E) quistes miliares; (F) quiste de inclusi6n epidérmica; 


Xantelasmas 


Introduccion 


Los xantelasmas son lesiones comunes y a menudo bilaterales que 
afectan tipicamente a personas maduras y ancianas. Son un subtipo 
de xantoma. Se asocian a hiperlipidemia en casi un tercio de los 
pacientes, que también pueden presentar un arco senil. A diferencia 


de los calacios, la grasa de los xantelasmas es predominantemente 
intracelular, con histiocitos cargados de lipidos (células espumosas) 
en la dermis (fig. 1.4A). 


Diagnostico 


Los xantelasmas se presentan como placas subcutaneas amarillentas, 
normalmente en la superficie medial de los parpados (fig. 1.4B), y 
a menudo son bilaterales o multiples (fig. 1.4C). 
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Fig.1.3  (cont.) (G) quiste dermoide; (H) hidrocistomas ecrinos. 


(Por cortesia de A. Pearson - figs. D, F y H.) 


Tratamiento 


Principalmente por motivos estéticos. Pueden recidivar en has- 

ta el 50% de los casos, sobre todo en pacientes con hipercoles- 

terolemia. 

© Suele realizarse una escision simple que incluya la piel sobrante. 

© Microdiseccién. Las lesiones mas grandes pueden elevarse en 
un colgajo para disecar con el microscopio quiruirgico y micro- 
tijeras los depdsitos grasos y la piel que los cubre, reponiéndose 
esta a continuacion. 

© Otros métodos. Pueden obtenerse buenos resultados median- 
te exfoliacion quimica con acido bi- 0 tricloroacético. La abla- 


cion con laser y la crioterapia son mas cOmodas, pero tienen 
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mayor tendencia a la cicatrizacion, incluidas las alteraciones 


pigmentarias. 


TUMORES EPIDERMICOS BENIGNOS 


Papiloma de células escamosas 


El papiloma de células escamosas es un tumor epitelial benigno 
muy comun y de aspecto clinico variable, desde lesiones de base 


estrecha (papiloma pedunculado, acrocordon 0 «fibroma péndulo»; 
fig. 1.5A) y lesiones rosadas de base ancha (papiloma sésil; fig. 1.5B) 


Fig. 1.4 Xantelasma. (A) La histopatologia muestra histiocitos 
espumosos dentro de la dermis; (B) lesion grande aislada; 
(C) multiples lesiones bilaterales mas pequenas. 

(Por cortesia de J. Harry - fig. A; S. Chen - fig. C.) 
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Fig.1.5 Papiloma de células escamosas. (A) Lesi6n pedunculada o «fibroma péndulo»; (B) lesidn sésil; (C) lesidn filiforme 
hiperqueratésica; (D) la histopatologia muestra proyecciones digitiformes de tejido conectivo fibrovascular cubiertas por 


epitelio escamoso irregular con acantosis e hiperqueratosis. 
(Por cortesia de A. Pearson - fig. C; J. Harry - fig. D.) 


hasta lesiones hiperqueratdsicas blanquecinas y filiformes parecidas 


aun cuerno cutaneo (fig. 1.5C). La histopatologia es similar en todos 


los tipos clinicos, que muestran proyecciones digitiformes de tejido 
conjuntivo fibrovascular cubierto por epitelio escamoso acantdsico 


e hiperqueratésico de aspecto irregular (fig. 1.5D). La incidencia 


aumenta con la edad; algunos casos se deben a infeccion por el 
virus del papiloma humano. El tratamiento suele consistir en la 
extirpacion simple, aunque otras opciones serian la crioterapia y la 
ablacion quimica o con laser. 


La queratosis seborreica (papiloma de células basales) es una lesi6n 
extremadamente frecuente y de crecimiento lento que puede encon- 
trarse sobre la cara, el tronco y las extremidades de individuos 
ancianos en forma de una placa bien definida y de color marrén 
claro u oscuro, cuya superficie es friable, grasienta y verrugosa, y 


que parece «pegada» sobre la piel (fig. 1.6A). A menudo son nume- 


rosas. El diagnostico diferencial incluye el carcinoma de células 


basales pigmentado, el nevo y el melanoma. Histopatologicamente 
se observa expansion del epitelio escamoso de la epidermis por 
proliferacién de células basales, a veces con cuernos 0 inclusiones 
1.6B). Puede 
tratarse mediante biopsia por afeitado (a veces escisién simple), 


o 


quisticas llenos de queratina o inclusiones quisticas (f 


electrocoagulacion y raspado, ablacién con laser, crioterapia con 
nitrdgeno liquido o exfoliacién quimica. 


La queratosis actinica (solar, senil) es una lesi6n comtn de creci- 
miento lento que rara vez se desarrolla sobre los parpados. Afecta 
tipicamente a ancianos de piel clara en areas de exposicion solar 
como la frente y el dorso de las manos, y su aspecto es el de una 
placa hiperqueratésica con bordes definidos y superficie escamosa 


que puede fisurarse (fig. 1.7A). En ocasiones la lesion es nodular o 
verrugosa y puede originar un cuerno cutaneo. Histopatologicamen- 
te, muestra una epidermis irregular y displasica con hiperqueratosis, 
7B). Rara vez 


paraqueratosis y formacion de cuernos cutaneos (fig. 1. 
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Fig.1.6 Papiloma de células basales. (A) Tipico aspecto 
de lesi6n «pegada»; (B) la histopatologia muestra una 
expansion elevada de epidermis con proliferacién de 
células basales; hay quistes en cuerno y seudocuerno. 
(Por cortesia de A. Pearson - fig. A; J. Harry - fig. B.) 


puede transformarse en un carcinoma epidermoide. El tratamiento 
consiste en la biopsia seguida de escisiOn o crioterapia. 


Pecas 


Las pecas (efélides) son pequefias maculas marrones (generalmente 
entre 1 y 5 mm) debidas a un aumento de melanina en la capa basal 
de la epidermis, tipicamente en piel expuesta al sol (fig. 1.8); su 
numero varia segun el grado de exposicion al sol, y a veces pueden 
desaparecer por completo. Histopatolégicamente, muestran hiper- 
pigmentacién de la capa basal de la epidermis, con una poblacién 
normal de melanocitos. 


Nevo melanocitico congénito 


Los nevos congénitos son infrecuentes, y su aspecto histopatoldgico 


se parece al de los nevos adquiridos (v. mas adelante). Suelen ser 
pequefios y de color uniforme. Hay variantes raras como el nevo 
«en beso» o escindido, que afecta a los parpados superior e infe- 
rior (fig. 1.9A) y en ocasiones puede contener abundantes pelos 
(fig. 1.9B), 0 el «nevo peludo gigante», una gran lesidn que cubre 
un area extensa del cuerpo (fig. 1.9C). Las lesiones grandes tienen 
potencial de transformacién maligna (hasta el 15% de casos). El 
tratamiento, en caso necesario, consiste en la escision quirurgica 
completa. 


Nevo melanocitico adquirido 


Diagnostico 


El aspecto clinico y el potencial de transformacién maligna de los 

nevos dependen de su localizacion histoldgica dentro de la piel. 

@ El nevo de la union se observa en individuos jévenes en forma 
de macula o placa de color marron uniforme (fig. 1.10A). Las 
células névicas se localizan en la union de la epidermis y la 
dermis y poseen bajo potencial de transformacién maligna 
(fig. 1.10B). 

@ El] nevo compuesto aparece en la mediana edad como una 
lesion papular sobreelevada. El grado de pigmentacion varia 
desde pardo claro hasta marroén oscuro, aunque tiende a ser 
relativamente uniforme en toda la lesién (fig. 1.10C). Las 


Fig.1.7 Queratosis actinica. (A) Aspecto clfnico; 

(B) la histopatologia muestra una epidermis displasica 
irregular con hiperqueratosis, paraqueratosis y formacién 
de cuerno cutaneo. 


(Por cortesia de M. Jager - fig. A; J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic 
Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - fig. B.) 


Tumores benignos de anejos 


Fig. 1.8 Pecas (efélides). 


células névicas se extienden desde la epidermis hasta la dermis 
(fig. 1.10D). Tiene escaso riesgo de malignizacién dependiente 
de su componente de la union. 

© El nevo intradérmico, que es el mas comun, se encuentra tipi- 
camente en pacientes ancianos. Es una lesién papilomatosa con 
poca o ninguna pigmentacion (fig. 1.10E). Histologicamente, las 
células névicas estan confinadas en la dermis y practicamente no 
tienen potencial maligno (fig. 1.10F). 

© Entre las variantes de nevo se encuentran los nevos con células 
en globo, los nevos con halo, los nevos de Spitz (melanomas 
juveniles) y los nevos displasicos (molas atipicas). Multiples nevos 
displasicos constituyen el sindrome del nevo displasico (sindrome 
de mola atipica [SMA]) Los individuos con SMA tienen mayor 
riesgo de desarrollar nevos conjuntivales y uveales, asi como 
melanomas de piel, conjuntiva y tivea. 


Tratamiento 


Puede estar indicado el tratamiento por estética o por dudas sobre 
una posible malignidad. La escision debe ser completa en la mayoria 
de los casos, con un margen minimo de 3 mm si existe sospecha 
fundada de melanoma. 


TUMORES BENIGNOS DE ANEJOS 


Siringoma 


Los siringomas son proliferaciones benignas que se originan en 
las glandulas sudoriparas ecrinas. Se caracterizan por pequefias 
papulas, que a menudo son multiples y bilaterales (fig. 1.11). 


Pilomatricoma 


El pilomatricoma (epitelioma calcificante de Malherbe) deriva de 
células de la matriz germinal del bulbo del pelo y es la proliferacion 
del foliculo piloso mas frecuentemente vista por los oftalmélogos. 
Afecta a nifios y adultos jévenes, siendo mas habitual en mujeres. 
Clinicamente se presenta como un ndédulo dérmico movil y de 


Fig. 1.9 Nevo melanocitico congénito. (A) Nevo escindido; 
(B) nevo escindido con pelos; (€) afectaci6n cutanea extensa. 
(Por cortesia de A. Pearson - fig. B; U. Raina - fig. C.) 
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Fig. 1.10 Nevo melanocitico adquirido. (A) Nevo de la unidn; (B) la histopatologfa muestra células névicas muy pigmentadas en 
la uni6n dermoepidérmica; (€) nevo compuesto; (D) la histopatologfa muestra células névicas en la uni6n dermoepidérmica y 
dentro de la dermis; (E) nevo intradérmico; (F) la histopatologfa muestra células névicas dentro de la dermis separadas de la 
epidermis por un espacio libre. 
(Por cortesia de J. Harry - figs. B, D y F) 
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Otros tumores benignos 


Fig. 1.11 Siringomas. 
(Por cortesia de A. Pearson.) 


color purpura que puede tener consistencia dura por calcificacién 
(fig. 112A). Histopatologicamente, muestra islotes epiteliales irre- 
gulares que contienen células bas6filas viables en su periferia y 
células «en sombra» degeneradas de manera mas central (fig. 1.12B). 
A menudo hay calcificacion y es frecuente una reaccién de cuerpo 
extrafio con células gigantes. El tratamiento consiste en la escision. 
Es rara la malignizaci6n. Otras proliferaciones mas raras del foliculo 
piloso serian el tricofoliculoma, el tricoepitelioma y el triquilemoma. 


OTROS TUMORES BENIGNOS 


Hemangioma capilar 


El hemangioma capilar (nevo en fresa) es uno de los tumores mas 
frecuentes de la primera infancia, siendo tres veces mas habitual en 
nifios que en nifias. Se presenta poco después del nacimiento como 
una lesidn unilateral y sobreelevada de color rojo intenso (fig. 1.13A), 
normalmente en el parpado superior; si la lesion es mas profunda 
tiene un tono purpureo (fig. 1.13B; v. también fig. 3.31). A menudo se 
asocia a ptosis. La lesion se blanquea con la presion y puede hincharse 
con el llanto. Puede presentar extension a la érbita (v. capitulo 3). 
En ocasiones la lesion puede afectar a la piel de la cara, y algunos 
pacientes presentan nevos en fresa en otras partes del cuerpo. His- 
topatologicamente, muestra proliferacion de canales vasculares de 
diferentes tamafios en la dermis y el tejido subcutaneo (fig. 1.13C). Es 
importante conocer la asociacién entre multiples lesiones cutaneas 
y hemangiomas viscerales, y considerar una evaluacion sistémica 
en casos seleccionados. El tratamiento se describe en el capitulo 3. 


Hemangioma plano 


Introduccion 


El hemangioma plano (mancha en vino de Oporto, naevus flam- 
meus) es una malformacion vascular congénita de la dermis 
superficial, formada histopatolégicamente por espacios vasculares 


de diverso calibre separados por finos tabiques fibrosos (fig. 1.14A). 
Alrededor del 10% de casos se asocian a afectacion ocular o del sis- 
tema nervioso central (SNC), como el sindrome de Sturge-Weber 
(v. mas adelante) y otros sindromes concretos. 


Diagnostico 


El hemangioma plano se manifiesta clinicamente como un parche 
blando bien delimitado que no se blanquea con la presién y se 
localiza casi siempre en la cara. Suele ser unilateral, y tiende a ocupar 
el area cutanea inervada por una o mas divisiones del trigémino 
(figs. 1.14B y C). Con la edad se oscurece a un tono rojo o purpura, 
y a menudo se asocia a hipertrofia de partes blandas (figs. 1.14D-F). 
Puede producirse sangrado por lobulaciones focales sobre la lesién 
(granulomas pidgenos; v. mas adelante). 


Tratamiento 


El tratamiento con laser (p. ej., laser de colorante pulsado) es eficaz 


para disminuir la coloracién cutdnea; suelen obtenerse mejores 
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Fig. 1.12 Pilomatricoma. (A) Aspecto clinico; (B) la imagen 
histopatoldgica muestra células basofilas viables a la 


derecha y células «en sombra» degeneradas a la izquierda. 


(Por cortesia de J. Krachmer, M. Mannis y E. Holland, de Cornea, Elsevier 
2005 - fig. A; J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, 
Butterworth-Heinemann 2001 - fig. B.) 
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mediano; (B) ptosis mecdanica por una lesion grande; 

(C) la imagen histopatol6gica muestra canales vasculares 
de diversos tamanos dentro de la dermis y el tejido 
subcutaneo. 


(Por cortesia de S. Chen - fig. A; J. Harry - fig. C.) 


Parpados 


resultados estéticos con un tratamiento precoz. Son prometedores 
nuevos tratamientos tépicos como el imiquimod y la rapamicina, 
aislados 0 asociados a laser coadyuvante. En un reducido numero 
de casos se lleva a cabo la reduccion quirurgica de partes blandas. La 
deteccién precoz del glaucoma debe iniciarse en la primera infancia. 
En algunos pacientes debe valorarse un estudio sistémico, sobre 
todo cuando hay una lesién en la zona lumbar. 


Sindrome de Sturge-Weber 


El sindrome de Sturge-Weber (angiomatosis encefalotrigeminal) es 

una facomatosis congénita esporadica. 

© Hemangioma plano, que se extiende por el area correspondiente 
ala distribucion de una o mas ramas del nervio trigémino. 

© Elhemangioma leptomeningeo que afecta a la region parietal u 
occipital ipsolateral puede causar epilepsia focal o generalizada, 
hemiparesia o hemianopsia contralaterales. 

© Los hallazgos oculares pueden incluir glaucoma, hemangioma 
epiescleral, heterocromia de iris y hemangioma coroideo difuso 
(v. capitulo 12). 


Granuloma pidgeno 


El granuloma pidgeno es una proliferacion vascular de tejido de granu- 
lacion que crece rapidamente y suele ir precedido de cirugia, traumatis- 
mo o infeccién, aunque algunos casos son idiopaticos. Clinicamente 
hay una lesién vascular rugosa, polipoidal y dolorosa que crece con 
rapidez (fig. 1.15) y puede sangrar por traumatismo relativamente 
banal. El tratamiento de las lesiones cutdneas consiste en su escisiOn; 
el granuloma pidgeno conjuntival se comentara en el capitulo 5. 


Neurofibroma 


Los neurofibromas cutaneos son tumores nerviosos benignos, 
generalmente nodulares o pedunculados, que pueden hallarse en 
cualquier zona de la piel. Los neurofibromas aislados son frecuentes 
en individuos normales, pero, cuando existen lesiones multiples, 
debe descartarse una neurofibromatosis (v. capitulo 19). Los neu- 
rofibromas plexiformes se presentan tipicamente en nifios con 
neurofibromatosis de tipo 1 como una deformidad en forma de S en 
el parpado superior (fig. 1.16). El tratamiento de las lesiones aisladas 
es la escisién simple, pero la extirpacién de las lesiones plexiformes 
mas difusas puede resultar dificil. 


TUMORES MALIGNOS 


El tratamiento de los tumores palpebrales malignos se comenta de 
modo general al final de esta seccion. 


Trastornos predisponentes infrecuentes 


Los pacientes jovenes que sufran alguna de las siguientes enferme- 

dades pueden desarrollar tumores malignos en los parpados. 

@ La xerodermia pigmentaria se caracteriza por lesiones de la 
piel expuesta a la luz solar que dan lugar a anomalias cutaneas 
progresivas (fig. 117A). Se hereda con un patron autosémico 
recesivo (AR). Los pacientes afectados tienen cara de pajaro y 
gran propension a sufrir carcinoma de células basales (CCB), 
carcinoma epidermoide (CE) y melanoma, que a menudo son 
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Fig. 1.14 Hemangioma plano. (A) La imagen histopatol6gica muestra espacios Ilenos de sangre muy dilatados y separados 
por tabiques fibrosos; (B) y (€) aspecto clinico; (D-F) progresi6n temporal de un hemangioma plano, con hipertrofia de las 
partes blandas subyacentes. 


(Por cortesia de L. Horton - fig. A.) 
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Fig. 1.16 Neurofibroma plexiforme con la tipica forma en S 
del parpado superior. 
Fig. 1.15 Granuloma pidgeno. (Por cortesia de J. Harry.) 
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Fig.1.17 Trastornos predisponentes a neoplasias 
palpebrales. (A) Xerodermia pigmentaria; (B) sindrome de 
Gorlin-Goltz. 


(Por cortesia de J. Krachmer, M. Mannis y E. Holland, de Cornea, Mosby 
2005 - fig. B.) 


multiples. También se ha informado de neoplasias conjuntivales 
malignas. 

@ El sindrome de Gorlin-Goltz (sindrome de CCB nevoideas) es 
un raro trastorno autosdmico dominante (AD) caracterizado 
por deformidades congénitas generalizadas del ojo, los huesos 
faciales y el SNC. Muchos pacientes desarrollan multiples CCB 
pequefios durante la segunda década de la vida (fig. 1.17B) y 
también estan predispuestos al meduloblastoma, el cancer de 
mama y el linfoma de Hodgkin. 

@ El] sindrome de Muir-Torre es una rara enfermedad AD que 
predispone a neoplasias malignas cutdneas y viscerales. Entre 
los tumores cutaneos se incluyen el CCB, el carcinoma de células 
sebaceas y el queratoacantoma; los tumores sistémicos mas 
comunes son canceres colorrectales y genitourinarios. 

© El sindrome de Bazex puede denominar dos enfermedades 
diferentes: i) el sindrome de Bazex-Dupré-Christol, un tras- 
torno dominante ligado al cromosoma X que se caracteriza 


por multiples CCB, normalmente en la cara, incluidos los 
parpados, asociados a cambios cutaneos como indentaciones 
foliculares sin pelos sobre las superficies extensoras (atrofoder- 
mia folicular), hipohidrosis e hipotricosis; ii) la acroqueratosis 
paraneoplasica de Bazex, en la que hay lesiones eccematoides y 
psoriasiformes asociadas a un cancer subyacentes de vias res- 
piratorias superiores 0 el tubo digestivo. 

© Otros trastornos predisponentes serian la inmunodepresion, 
el retinoblastoma previo y el albinismo. 


Carcinoma de células basales 


Introduccion 


El CCB es la neoplasia maligna mas frecuente en seres humanos, 
y afecta tipicamente a personas de edad avanzada. Los factores 
de riesgo mas importantes son la piel poco pigmentada, la inca- 
pacidad para broncearse y la exposicién crénica a la luz solar. 
El 90% de los casos ocurren en la cabeza y el cuello, de cuales el 
10% afectan a los pérpados. El CCB es con diferencia el tumor 
palpebral maligno mas frecuente, causando hasta el 90% de todos 
los casos. La localizacion mas habitual es el parpado inferior, 
seguido en frecuencia relativa por el canto interno, el parpado 
superior y el canto externo. El tumor crece lentamente y produce 
invasion local, aunque no metastatiza. Los tumores proximos al 
canto interno tienen mas propension a invadir la érbita y los senos 
paranasales, son mas dificiles de tratar que los que se originan en 
otros sitios y presentan mayor riesgo de recurrencia. Los tumores 
que recidivan tras una reseccién incompleta tienden a ser mas 
agresivos. 


Histopatologia 


El tumor deriva de las células que forman la capa basal de la epi- 
dermis. Las células proliferan hacia abajo (fig. 1.18A) y, de forma 
caracteristica, muestran empalizadas en la periferia de un lobulo 
de células tumorales (fig. 1.18B). La diferenciacién escamosa con 
produccién de queratina da lugar a un tipo de CCB hiperqueraté- 
sico. También puede darse una diferenciacion sebacea 0 adenoidea, 
mientras que el crecimiento de cordones alargados e islotes de 
células englobadas en un estroma fibroso denso origina un tipo de 
tumor esclerosante (morfeico). 


Cuadro clinico 


EI CCB palpebral generalmente adopta uno de los patrones morfo- 

légicos descritos a continuacién. 

© El CCBes un nddulo perlado, firme y brillante, con pequefios 
vasos dilatados en su superficie. En fases iniciales, el tumor crece 
lentamente, pudiendo tardar 10 2 afios en alcanzar un diametro 
de 0,5 cm (figs. 1.19A y B). 

@ EICCB noduloulcerativo (ulcus rodens) tiene una ulceracién 
central con bordes redondeados y perlados que sobresalen, asi 
como vasos sanguineos dilatados e irregulares (telangiectasias) 
sobre sus margenes laterales (fig. 1.19C); con el tiempo puede 
erosionar gran parte del parpado (fig. 1.19D). 

© EIlCCB esclerosante (morfeico) es menos frecuente y resulta 
dificil de diagnosticar, ya que infiltra lateralmente por debajo 


booksmedicos.org 


15 


‘icy =Tumores malignos 


descendente de ldbulos de células bas6filas (color purpura); (B) empalizadas celulares en la periferia de un l6bulo tumoral. 
(Por cortesia de J. Harry.) 


Fig.1.19 Aspecto clinico de un carcinoma de células basales. (A) Lesi6n nodular precoz; (B) tumor nodular mas grande; 
(C) ulcus rodens; (D) gran ulcera erosiva; 
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Fig. 1.19 (cont.) (E) tumor esclerosante; (F) extenso tumor esclerosante. 


de la epidermis como una placa indurada (figs. 1.19E y F). 
Puede ser imposible delimitar clinicamente los margenes del 
tumor, y la lesion tiende a ser mucho mas extensa a la palpa- 
cién que a la inspeccion. Si no se explora con atencién, un CCB 
esclerosante puede simular un area localizada de blefaritis 
cronica. 

© Otros tipos que no suelen encontrarse en los parpados 
serian el quistico, el adenoideo, el pigmentado y el superficial 
multiple. 


Carcinoma epidermoide 


Introduccion 


El CE es un tumor mucho menos frecuente, aunque tipicamente 
mas agresivo que el CCB, con metastasis a los ganglios linfaticos 
regionales en cerca del 20% de los casos. Por tanto, la supervision 
minuciosa de dichos ganglios linfaticos es parte fundamental del 
tratamiento inicial. El tumor también puede mostrar diseminacion 
perineural hacia la cavidad intracraneal a través de la drbita. El 
CE supone el 5-10% de los tumores palpebrales malignos y pue- 
de originarse de novo o a partir de lesiones preexistentes como 
queratosis actinicas 0 carcinomas in situ (enfermedad de Bowen, 
carcinoma intraepidérmico; fig. 1.20). Los pacientes inmunode- 
primidos, como aquellos con sida o trasplante renal, tienen mayor 
riesgo, asi como los que sufren sindromes predisponentes como la 
xerodermia pigmentaria. El tumor tiene predileccién por el parpado 
inferior y el borde palpebral. Se produce casi siempre en personas 
ancianas con poca pigmentacion y antecedentes de exposicion 
solar crénica. El diagndéstico de CE puede ser dificil porque ciertas 
lesiones claramente benignas como el queratoacantoma y el cuerno 
cutaneo pueden mostrar indicios histologicos de CE invasivo en 
cortes mas profundos. 


Histopatologia 


El tumor deriva de la capa de células escamosas de la epidermis. 
Esta compuesto por grupos de células epiteliales atipicas de tamafio 
variable con nucleos prominentes y abundante citoplasma eosinofilo 


dentro de la dermis (fig. 1.21A). Los tumores bien diferenciados 
pueden mostrar las tipicas «perlas» de queratina y puentes interce- 
lulares (desmosomas). 


Cuadro clinico 


Los tipos clinicos son variables y no existen caracteristicas patog- 

nomonicas. El tumor puede ser clinicamente indistinguible de un 

CCB, aunque suele carecer de vascularizacién superficial, crece mas 

rapidamente y presenta hiperqueratosis mas a menudo. 

@ EI CE nodular se caracteriza por un nédulo hiperqueratésico 
que puede mostrar costras, erosiones y fisuras (fig. 1.21B). 

© EI CE ulcerativo tiene una base rojiza y bordes evertidos, 
indurados y bien definidos, aunque generalmente sin perlas 
marginales ni telangiectasias (fig. 1.21C). 

© Cuerno cutaneo con un CE invasivo subyacente (fig. 1.21D). 


Fig. 1.20 Carcinoma in situ. 
Por cortesia de H. Frank.) 
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Fig. 1.21 Carcinoma epidermoide. (A) La imagen histopatol6gica muestra un epitelio escamoso con acantosis e islotes 
eosinofilos (rosas) de epitelio escamoso displasico en la dermis; (B) tumor nodular con queratosis superficial; (€) tumor 


ulcerante; (D) cuerno cutaneo. 


(Por cortesia de L. Horton - fig. A; A. Singh, de Clinical Ophthalmic Oncology, Saunders 2007 - fig. B; H. Frank - fig. C; S. Farley, T. Cole y L. Rimmer - fig. D.) 


P 
Avan 
YVuCTAald 


Introduccion 


E] queratoacantoma es un raro tumor de crecimiento rapido que 
luego involuciona; suele afectar a individuos de piel clara con ante- 
cedentes de exposicién solar crénica. El tratamiento inmunosu- 
presor también es un factor predisponente. Se considera parte del 
espectro del CE y, aunque la invasién local y las metastasis son 
poco frecuentes, suele estar indicado su tratamiento definitivo. 
Histopatologicamente, hay un engrosamiento epidérmico irregular 
rodeado de epitelio escamoso con acantosis; la transicién brusca 
entre el area engrosada afectada y la epidermis adyacente normal se 


describe como la formacién de un hombro (fig. 1.22A); puede verse 


un crater lleno de queratina. 


Diagnostico 
Se observa una lesién hiperqueratésica, cupuliforme y rosada, 


a menudo sobre el parpado inferior (fig. 1.22B), que puede doblar o 


triplicar su tamajfio en el plazo de pocas semanas ( 22C). Luego 
deja de crecer durante 2 0 3 meses, para sufrir posteriormente una 
involucién espontanea, momento en que se puede formar un crater 


Neno de queratina (fig. 1.22D). La involucién completa puede tardar 


hasta 1 afio, quedando normalmente una cicatriz antiestética. 


Tratamiento 


Generalmente, el tratamiento consiste en la escisin quirirgica com- 
pleta con un margen minimo de 3 mm 0 mediante cirugia de Mohs; 
en ocasiones se emplea radioterapia, crioterapia 0 quimioterapia 
local. En la actualidad no se considera adecuada la observacion. 
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Fig. 1.22 Queratoacantoma. (A) La imagen histopatol6gica muestra el engrosamiento irregular de la epidermis eosinofila 


con una excavacién Ilena de queratina y la formaci6n de un hombro bien delimitado; (B) nédulo hiperqueratdésico; (C) tumor 


grande; (D) crater Ileno de queratina durante la fase involutiva. 


Carcinoma de células sebaceas 


Introduccion 


El carcinoma de células sebaceas (CCS) es un tumor muy poco frecuente 
de crecimiento lento que afecta casi siempre a ancianos, siendo mayor la 
predisposicion en mujeres. Suele originarse en las glandulas de Meibo- 
mio, aunque en ocasiones surge de las glandulas de Zeis u otros sitios. 
Histopatolégicamente, el tumor esta compuesto por lobulos de células 
con citoplasma palido y espumoso, por la presencia de vacuolas llenas 
de lipidos y grandes nucleos hipercromaticos (fig. 1.23A). Es frecuente 
la extension pagetoide, es decir, la diseminacion del tumor dentro del 
epitelio. La mortalidad global es del 5-10%; se consideran factores de mal 
prondstico la afectacion del parpado superior, el tamafio tumoral igual 
o superior a 10 mm y la duracion de los sintomas mayor de 6 meses. 


Cuadro clinico 


A diferencia del CCB y el CE, el CCS se produce con mas frecuencia 
en el parpado superior, que posee mayor abundancia de glandulas de 


Meibomio; puede haber afectacién simultanea de ambos parpados 

en un lado (5%). 

@ La materia amarillenta dentro del tumor apunta fuertemente 
aun CCS. 

@ EICCS nodular se presenta como un nédulo duro y bien defi- 
nido, casi siempre dentro del tarso superior (fig. 1.23B), que 
puede mostrar color amarillento por la presencia de lipidos y 
ser confundido con un calacio. 

@ EI CCS diseminado infiltra la dermis y produce un engrosa- 
miento difuso del borde palpebral (fig. 1.23C), a menudo con 
distorsion y pérdida de pestafias, por lo que puede confundirse 
con una blefaritis. 


Lentigo maligno y melanoma 


Introduccion 


Rara vez se desarrolla un melanoma en los parpados, pero es poten- 
cialmente mortal. Aunque la pigmentacion es el rasgo caracteristico 
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Fig. 1.23 Carcinoma de células sebdceas. (A) La imagen 
histopatol6gica muestra células con grandes nucleos 
hipercromaticos y citoplasmas vacuolados; (B) tumor 
nodular; (€) tumor diseminado. 


(Por cortesia de A. Garner - fig. A; A. Singh, de Clinical Ophthalmic Oncology, 
Saunders 2007 - fig. B; S. Tuft - fig. C.) 


de los melanomas cutdneos, la mitad de los melanomas palpebrales 
son amelandticos, lo que dificulta su diagndéstico. Debe sospecharse 
un melanoma ante lesiones pigmentadas de crecimiento reciente, 
cambios en una lesién pigmentada previa o tumores de bordes 
irregulares, forma asimétrica, cambio de coloracién o con varios 
tonos, y didmetro mayor de 6 mm. 


Lentigo maligno 


El lentigo maligno (melanoma in situ, melanoma intraepidérmico, 
peca de Hutchinson) es un trastorno infrecuente que se desarro- 
lla sobre la piel dafiada por el sol de individuos ancianos. Pue- 
de malignizarse, con infiltracion de la dermis. La histopatologia 
muestra proliferacién intraepidérmica de melanocitos fusiformes 
atipicos que reemplazan la capa basal de la epidermis (fig. 1.24A). 
Clinicamente, el lentigo maligno se presenta como una macula 
pigmentada de expansion lenta y bordes irregulares (fig. 1.24B). El 
tratamiento habitual es la escisidn quirtrgica. El engrosamiento 
nodular y las areas de pigmentacién irregular sugieren con fuerza 
una transformacion maligna (fig. 1.24C). 


Melanoma 


La histopatologia revela grandes melanocitos atipicos que invaden 
la dermis (fig. 1.25A). El melanoma de extensién superficial se 
caracteriza por una placa de contorno irregular y pigmentacion 


variable ( 25B). El melanoma nodular es tipicamente un nddulo 


azul negruzco rodeado por piel normal (fig. 1.25C). El tratamiento 
consiste normalmente en una escision amplia que puede incluir lin- 
foadenectomia regional. También puede recurrirse a la radioterapia, 
la quimioterapia y las terapias bioldgicas y «a medida», generalmente 
como coadyuvantes. 


Las células de Merkel son un tipo de receptores sensitivos del tacto 
sin presion. El carcinoma de células de Merkel es un tumor muy 
maligno de rapido crecimiento que afecta tipicamente a ancianos. 
Su rareza dificulta el diagndstico correcto y puede retrasar el tra- 
tamiento, de modo que el 50% de los pacientes presenta metastasis 
inicialmente. Se observa un ndédulo violaceo y bien delimitado 
cubierto por piel intacta que afecta la mayoria de las veces al par- 


pado superior (fig. 1.26). Se trata mediante escisidn, a menudo con 


terapia coadyuvante. 


E] sarcoma de Kaposi es un tumor vascular que afecta tipica- 
mente a personas con sida. Muchos pacientes tienen enfermedad 
sistémica avanzada, aunque en ocasiones el tumor puede ser la 
unica manifestacion clinica del virus de la inmunodeficiencia 
humana (VIH). La histopatologia muestra proliferacién de 
células fusiformes, canales vasculares y células inflamatorias 
en la dermis (fig. 1.27A). Clinicamente se desarrolla una lesién 
sonrosada, rojo-violacea o marr6n (fig. 1.27B) que puede con- 
fundirse con un hematoma o nevo. El tratamiento consiste en 
la radioterapia o la escisién, asi como en el control optimo del 
sida si procede. 
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Fig. 1.24 Lentigo maligno palpebral. (A) La imagen 
histopatol6gica muestra células de melanoma que 
proliferan en las capas basales de la epidermis; (B) lentigo 
maligno precoz; (C) melanoma originado a partir de un 


lentigo maligno. 
(Por cortesia de L. Horton - fig. A; S. Delva - fig. C.) 
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Fig. 1.25 Melanoma. (A) La imagen histopatol6gica muestra 
células de melanoma dentro de la dermis; (B) melanoma de 
extension superficial; (€) melanoma nodular. 

(Por cortesia de J. Harry - fig. A.) 
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Fig. 1.26 Carcinoma de células de Merkel. (A) La imagen 
histopatolégica muestra una lamina de células de Merkel; 
(B) aspecto clinico. 


(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, 
Butterworth-Heinemann 2001 - fig. A.) 


Tratamiento de tumores malignos 


Biopsia 

La biopsia puede ser: i) incisional, mediante bisturi 0 trépano de 
biopsia, en la que solo se extrae parte de la lesion para el diagnds- 
tico histoldgico, o ii) escisional, en la que se extirpa toda la lesidn; 
esta ultima puede ser una biopsia por afeitado (remocion con bis- 
turi de tumores epiteliales que no profundizan, como papilomas y 
queratosis seborreicas) o una escision cutanea de espesor total, en 
caso de tumores no confinados en la epidermis. 


Escision quirurgica 

La escision quirurgica pretende extirpar todo el tumor conservando 
tanto tejido sano como sea posible. Los tumores mas pequefios 
pueden eliminarse mediante biopsia escisional y cierre directo del 
defecto, a la espera de que se confirme histolégicamente la erradi- 
cacién completa. La mayoria de los CCB pequefios pueden curarse 
mediante escisidn tumoral con un borde de tejido clinicamente 
normal de 2-4 mm. Se requiere una escisiOn quirtrgica mas radical 
para CCB grandes y tumores agresivos como CE, CCS y melano- 
mas. Puede ser imposible cerrar todos los defectos en la operacion 


inicial, aunque es necesario asegurarse de la eliminacién completa 
del tumor antes de llevar a cabo la reconstruccién. Existen varias 


opciones para coordinar el diagnéstico histopatologico del tumor 


y de su eliminacién con la cirugia. 

© Muestra convencional en parafina. Un procesamiento agil 
puede reducir el intervalo hasta la confirmacién de la curacién 
histoldgica, pero sigue siendo necesaria una segunda interven- 
cion para reconstruccion. Puede lograrse una confirmacion 
mas rapida mediante control de cortes congelados o cirugia 
micrografica (v. mas adelante), que permiten reconstruir el 
parpado el mismo dia. 

© La seccién congelada estandar permite el examen histologico 
de los bordes del espécimen extirpado en el momento de la 
cirugia para comprobar que estan libres de tumor. Si no se 
detectan células tumorales, se reconstruye el parpado el mismo 
dia; si persiste el tumor residual, se realiza una nueva escisién en 
el borde apropiado del sitio quirurgico hasta que no se detecten 
células tumorales. 

© La cirugia micrografica de Mohs consiste en la escisién del 
tumor por capas; las muestras suelen congelarse para su examen. 
El procesamiento de cada capa permite crear un mapa de los bordes 


Fig. 1.27 Sarcoma de Kaposi. (A) La imagen histopatolégica 
muestra proliferaci6n de células predominantemente 
fusiformes; se aprecian claramente los canales vasculares; 
(B) aspecto clinico. 

(Por cortesia de J. Harry - fig. A.) 
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del tumor. Se sigue resecando tejido de cualquier area donde 
continue habiendo tumor hasta que se consiga su erradicaci6n. 
Aunque consume mucho tiempo, esta técnica aumenta al maximo 
las posibilidades de extirpacién completa del tumor sacrificando 
el minimo de tejido normal. Es una técnica especialmente util 
en tumores que crecen difusamente o tienen bordes mal defini- 
dos con extensiones digitiformes, como el CCB esclerosante, el 
CCS y tumores recidivados, o que afecten a los cantos interno o 
externo. Los contornos irregulares alrededor de los parpados y 
la extension del tumor hacia la grasa orbitaria pueden dificultar 
la interpretacion. 


Reconstruccion 


La técnica de reconstruccién depende de la cantidad de tejido 

resecado. Es importante reconstruir tanto la lamina anterior como 

la posterior, para lo cual se emplea un tejido similar a cada una de 

ellas. Los defectos anteriores pueden cerrarse directamente o con 

un colgajo local 0 un injerto de piel. A continuacién se exponen las 

opciones para reparar defectos de espesor total. 

© Los defectos pequefios que afecten a menos de un tercio del 
parpado normalmente se pueden cerrar directamente, siempre 
que el tejido circundante tenga suficiente elasticidad para poder 
aproximar los bordes resecados (fig. 1.28). Si es necesario, puede 
realizarse una cantolisis lateral para aumentar la movilizacién. 

© Los defectos de tamaiio moderado de hasta la mitad del parpa- 
do pueden requerir el cierre con un colgajo (p. ej., semicircular 

de Tenzel) (fig. 1.29). 

© Los defectos grandes de mas de la mitad del parpado pueden 
cerrarse mediante alguna de las siguientes técnicas: 

o La reconstruccion de la lamina posterior puede precisar un 
injerto tarsal libre del parpado superior, un injerto de muco- 
sa oral o paladar dseo, o bien un colgajo tarsoconjuntival de 
Hughes desde el parpado superior, al que se mantendra unido 
durante 4-6 semanas antes de seccionarlo (fig. 1.30). 

© La reconstruccion de la lamina anterior puede requerir un 
avance cutaneo, un colgajo local de piel o un injerto cutaneo 
libre (fig. 1.31); hay que advertir al paciente de que es dificil 
que la piel injertada concuerde perfectamente. Al menos 
una de las laminas reconstruidas requiere su propia vas- 
cularizacion para aumentar la viabilidad del componente 
de injerto libre. 


Laissez-faire 


No siempre es necesario reconstruir totalmente el defecto creado por 
la reseccién del tumor. En la técnica de laissez-faire, se aproximan los 
bordes de la herida cuanto sea posible y se deja que el defecto se llene de 
tejido de granulacién y cure por segunda intencion. Incluso en defectos 
grandes a menudo se consigue un resultado satisfactorio con el tiempo. 


Radioterapia 


La tasa de recurrencia tras irradiacién aislada es mayor que después 
de cirugia; ademas, la radioterapia no permite confirmar histoldgi- 
camente la erradicacién del tumor. Las recidivas tras radioterapia 
son dificiles de tratar quirurgicamente por la menor capacidad de 
cicatrizacion del tejido irradiado. No obstante, la radioterapia sigue 
siendo util en ciertas circunstancias. 


Parpados 


Fig. 1.28 Cierre directo. (A) Imagen preoperatoria de un 
carcinoma de células basales; (B) aspecto tras la resecci6n; 
(C) cierre directo del defecto. 

(Por cortesia de A. Pearson.) 


© Indicaciones 
© Pacientes no aptos o que rehusen la cirugia. 
oO Tumores muy radiosensibles, como el sarcoma de Kaposi. 
© Terapia coadyuvante en algunos casos. 
© Tratamiento paliativo. 
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Fig. 1.29 Colgajo de Tenzel. (A) Imagen preoperatoria; Fig. 1.30 Reconstrucci6n de la lamina posterior con un 
(B) aspecto tras la resecci6n; (C) aspecto tras el cierre colgajo de parpado superior de Hughes. (A) Imagen 
directo del defecto. preoperatoria; (B) aspecto tras la reseccidn; (C) aspecto 
(Por cortesia de A. Pearson.) postoperatorio antes de dividir el colgajo. 

(Por cortesia de A. Pearson.) 


booksmedicos.org 


CAPITULO 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


Fig. 1.31 Reconstruccion de la lamina anterior con un injerto 
cutaneo libre. (A) Imagen preoperatoria; (B) aspecto tras la 
reseccion; (C) injerto cutaneo ya colocado. 

(Por cortesia de A. Pearson.) 


© Contraindicaciones relativas 
© Lesiones del canto interno, por la gran probabilidad de dafar 
el canaliculo lagrimal. 
o Tumores del parpado superior, porque la queratinizacién 
conjuntival es frecuente y dificil de tratar. 


Parpados 


© Los tumores agresivos como el CCS son relativamente radio- 

rresistentes, aunque pueden responder a dosis mas altas. 
© Complicaciones. Muchas de ellas pueden reducirse al minimo 

con una proteccion adecuada. 

© Lesion cutanea y madarosis (pérdida de las pestafias). 

© Estenosis del conducto nasolagrimal tras irradiacién del area 
del canto interno. 

© Queratinizacién conjuntival, ojo seco, queratopatia y cata- 
rata. 

© Retinopatia y neuropatia Optica. 


Crioterapia 


Puede plantearse la crioterapia para pequefios CCB superficiales; 
puede ser una medida coadyuvante a la cirugia en algunos pacien- 
tes. Entre sus complicaciones se incluyen pigmentacion cutanea, 
madarosis y redundancia conjuntival. 


ERACIONES DE LAS PESTANAS 


Desviacion de pestaiias 


Introduccion 


Las raices de las pestafias se apoyan en la superficie anterior del tar- 

so. Las pestafias pasan entre la parte principal del musculo orbicular 

ocular y su parte mas superficial (musculo de Riolano), saliendo a 

la piel por el borde palpebral anterior y curvandose para no tocar 

el globo ocular. Es especialmente importante estar familiarizado 

con el aspecto anatémico normal del borde palpebral para poder 

identificar la causa de la desviacién de las pestafias. De delante 

hacia atras: 

@ = Pestafias (cilia). 

© Linea gris, por definicién el limite entre las laminas anterior 
(pestafias, piel y orbicular) y posterior (tarso y conjuntiva). 

© Los orificios de las glandulas de Meibomio se localizan justo 
por delante de la union cutaneomucosa. El borde del tarso 
queda por debajo de los orificios glandulares, mientras que 
las propias glandulas discurren verticalmente en el espesor 
tarsal. 

© Launién cutaneomucosa es donde el epitelio queratinizado de 
la piel se fusiona con la mucosa conjuntival. 

© La conjuntiva recubre el borde posterior del parpado. 


Cuadro clinico 


Los traumatismos sobre el epitelio corneal pueden causar erosiones 

epiteliales punteadas, con irritacién ocular que empeora con el 

parpadeo. En casos graves puede producirse ulceracién corneal 

con formacién de pannus. El aspecto clinico varia segun la causa. 

© La triquiasis es la desviacién en el crecimiento de foliculos 
aislados (fig. 1.32A), no la inversién mas extensa del parpado 
o su borde. Los foliculos estan en su localizacién anatomica 
normal. Suele deberse a inflamaciones como blefaritis crénica 
o herpes zoster oftalmico, aunque también puede derivar de 
traumatismos, incluidos los quirtirgicos, como la incisién y el 
raspado de un calacio (fig. 1.32B). 
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Fig. 1.32 Desviaci6n de pestanas. (A) Pestana triquidsica aislada; (B) triquiasis asociada a muesca del parpado tras cirugia 
de calacio; (C) entropién marginal con varias filas de pestanas desviadas, migraci6n anterior de la uni6n cutaneomucosa 
y borde posterior del parpado redondeado; (D) distiquiasis adquirida. 

(Por cortesia de S. Chen - fig. A; R. Bates - fig. D.) 


e@ Elentropién marginal se ha identificado recientemente como durante la primera infancia, por lo que no causan sintomas 


una causa muy frecuente de desviacion de pestafas, cuyo 


hasta aproximadamente los 5 afios de edad. 


mecanismo parece ser un sutil acortamiento cicatricial dela © La distiquiasis adquirida se debe a metaplasia de las glandulas 
lamina posterior que rota un segmento del parpado hacia el de Meibomio hacia foliculos pilosos, de modo que crece un 
ojo. La union cutaneomucosa migra hacia delante y el borde numero variable de pestafias desde los orificios meibomianos. 
palpebral posterior se redondea y deja de ser fisioldgicamente La causa mas importante es la inflamacién conjuntival intensa 
cuadrado. Tipicamente se ven afectadas numerosas pestafias (p. ej., causticaciones, sindrome de Stevens-Johnson, penfigoide 
alineadas (fig. 1.32C). cicatricial ocular). A diferencia de la distiquiasis congénita, las 
La distiquiasis congénita es una rara enfermedad que se pro- pestafias suelen ser no pigmentadas y mas gruesas (fig. 1.32D), 
duce cuando una célula germinal epitelial primaria, destinada lo que provoca a menudo sintomas. 

a transformarse en una glandula de Meibomio, se diferenciade | © Epibléfaron: véase mas adelante. 

forma anomala a una unidad pilosebacea completa. Este trastor- Entropion. A diferencia del entropién marginal, se identifica 
no se hereda a menudo con un patron AD de gran penetrancia facilmente una inversion marcada de buena parte de la anchura 
y expresividad variable. La mayoria de los pacientes también del parpado (v. mas adelante). 

presentan linfoedema primario de las piernas (sindrome de : 

linfoedema-distiquiasis). Se observa como emerge una segunda Tratamiento 

fila parcial o completa de pestafias en o ligeramente por delante § © La depilacién con pinzas es sencilla y eficaz, pero es practi- 


de los orificios de las glandulas de Meibomio. Las pestafas 
aberrantes tienden a ser mas finas y cortas de lo normal y a 
menudo se dirigen posteriormente. Suelen ser bien toleradas 


camente invariable la recurrencia a las pocas semanas. Puede 
usarse como medida temporal o en el paciente ocasional que 
rehuse o no pueda tolerar la cirugia. 
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© = Laelectrélisis o la electrocauterizacién son técnicas electroqui- 


rurgicas basicamente similares en las que, con anestesia local, se 
introduce un alambre fino hasta la raiz del foliculo para destruir 
la pestafia. Suele usarse en un numero limitado de pestafias, y 
puede causar cicatrizacién. A menudo se requieren multiples 
tratamientos para obtener un resultado satisfactorio. 
La ablacién con laser también es util para tratar algunas pes- 
tafias aberrantes, y se lleva a cabo con tamano del impacto de 
50 wm, duracién de 0,1-0,2 s y potencia de 800-1.000 mW. 
Se apunta a la base de la pestafia y se aplican impactos para 
crear un crater que siga el eje del foliculo (fig. 1.33). Consigue 
una tasa de éxito mds o menos comparable a la de la elec- 
trocirugia. 
Cirugia 
© La fractura tarsal (tarsotomia transversal) esta indicada en 
el entropion marginal. Tras colocar una sutura de traccion 
de 4-0, se practica una incision horizontal en el tarso por 
via conjuntival y de al menos la mitad del espesor tarsal, 
sobrepasando en 2-3 mm a cada lado toda la longitud afectada 


del parpado. Segun el grado de afectacion del parpado, se 
pasan dos o tres suturas absorbibles de doble aguja por el 
borde superior de la seccion inferior del tarso para que salgan 


Fig. 1.33 Laser en triquiasis. (A) Aspecto tras la ablaci6n de 
varias pestanas; (B) el ojo de la figura 1.32B, 6 semanas 
después del tratamiento con laser. 
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justo por delante de las pestafias, creando una eversion sutil 
del borde palpebral (fig. 1.34). Las suturas se dejan puestas al 
terminar la operacidn; en ocasiones se requiere el uso durante 
un periodo breve de una lente de contacto protectora para 
evitar la abrasion corneal. 

© Puede realizarse una reseccion pentagonal de todo el espesor 
del parpado para un grupo localizado de pestafias aberrantes, 
habitualmente por un traumatismo o en casos de entropién 
marginal localizado. 

O Otras opciones serian la divisién del parpado (v. mas ade- 
lante) con escision de foliculos y la rotacién quirurgica de 
la lamina anterior. 

© La crioterapia aplicada externamente sobre la piel justo por 

debajo de la base de las pestafias anormales o, particularmente 
en la distiquiasis, sobre la cara interna de la lamina anterior 
del parpado tras dividir su borde por la linea gris (fig. 1.35) 
puede emplearse en casos con abundantes pestafias desviadas. 
Se aplica, bajo anestesia local (con adrenalina), un ciclo doble 
de congelacién-descongelacién a -20°C colocando un protector 
plastico sobre el ojo; no suele ser necesario suturar el borde del 
parpado si la division es limitada. Este método es eficaz, pero 
comporta un riesgo elevado de efectos adversos locales, por lo 
que su uso ha decaido en parte. 


Ptosis de pestanas 


Consiste en que las pestafias del parpado superior se comban hacia 
abajo (fig. 1.36A). Este trastorno puede ser idiopatico o asociarse al 
sindrome de parpado laxo, la dermatocalasia con deslizamiento de 
lamina anterior o la paralisis facial crénica. 


Tricomegalia 


La tricomegalia es el crecimiento excesivo de las pestafias (fig. 1.36B); 
sus principales causas se enumeran en la tabla 1.1. 


Madarosis 


«Madarosis» es el término que designa la pérdida de pestafias 
(fig. 1.36C). Las principales causas se muestran en la tabla 1.2. 


Poliosis 


La poliosis es un encanecimiento prematuro y localizado que puede 
afectar a pestafias y cejas (fig. 1.36D); en la tabla 1.3 se exponen las 
causas principales. 


Tabla 1.1 Causas de tricomegalia 


e Inducida por farmacos: andlogos de prostaglandinas, 
difenilhidantoina y ciclosporina 

e Desnutricién 

e Sida 

e Porfiria 

e Hipotiroidismo 

e Familiar 

e Congénita: sindromes de Oliver-McFarlane, Cornelia de 
Lange, Goldstein-Hutt, Hermansky-Pudlak 
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Fig. 1.34 Correcci6n del entropién marginal mediante fractura tarsal. (A) y (B) Colocaci6n de las suturas eversoras tras 
realizaci6n de una sutura de traccién y una incision horizontal en el tarso; (€) y (D) suturas eversoras colocadas. 
(Por cortesia de J.A. Nerad, de Techniques in Ophthalmic Plastic Surgery, Saunders 2010.) 


booksmedicos.org 


CAPITULO 
Parpados 


Fig. 1.35 Crioterapia del parpado en distiquiasis. (A) Separacion de las laminas anterior y posterior; (B) aplicaci6n de la 
criosonda a la lamina posterior. 
(Por cortesia de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic Surgery, Butterworth-Heinemann 2001.) 
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Fig.1.36 Otros trastornos de las pestanas. (A) Ptosis de pestanas; (B) tricomegalia; (€) madarosis; (D) poliosis. 
(Por cortesia de A. Pearson - fig. A; L. Merin - fig. B; S. Tuft - fig. C.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 
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Enfermedades alérgicas 


Tabla 1.2 Causas de madarosis 


1. Locales 
e Enfermedades cronicas del borde palpebral anterior 
¢ Tumores palpebrales infiltrantes 
¢ Quemaduras 
e Radioterapia o crioterapia de tumores palpebrales 


2. Enfermedades cutaneas 
e Alopecia generalizada 
e Psoriasis 


3. Enfermedades sistémicas 
e Mixedema 
e Lupus eritematoso sistémico 
e Sffilis adquirida 
e Lepra lepromatosa 
4. Por eliminaci6n 
e Procedimientos para triquiasis 
e Tricotilomania: arrancamiento de pelo por 
enfermedad psiquidtrica 


Tabla 1.3 Causas de poliosis 


1. Oculares 
e Blefaritis croénica anterior 
e Oftalmia simpatica 
e Uveitis idiopatica 
2. Sistémicas 
e Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada 
e Sindrome de Waardenburg 
e Vitiligo 
e Sindrome de Marfan 
e Esclerosis tuberosa 


ENFERMEDADES ALERGICAS 


Edema alérgico agudo 


El edema alérgico agudo suele deberse a exposicion a polenes 0 a 


picaduras de insectos; se manifiesta por una marcada hinchazon 
periocular (fig. 1.37A), frecuentemente acompafiada de edema 
conjuntival (quemosis; v. capitulo 5). A menudo no es necesario 
el tratamiento, aunque pueden administrarse antihistaminicos 
sistémicos. 


Dermatitis de contacto 


La dermatitis de contacto es una reaccion inflamatoria que suele 
aparecer tras exposicién a medicamentos como colirios (a menudo 
con conservantes), productos de cosmética o metales. También 
puede haber una dermatitis toxica no alérgica por sustancias irri- 
tantes. El individuo se sensibiliza en la primera exposicion y sufre 
una reaccion inmunoldgica en las exposiciones sucesivas; se trata 
de una reaccién de hipersensibilidad de tipo IV (retardada). Se 
caracteriza clinicamente por descamacion cutanea, agrietamien- 
to angular, edema y tirantez (fig. 1.37B); puede haber quemosis, 
enrojecimiento y conjuntivitis papilar. La afectacion corneal suele 
limitarse a erosiones epiteliales punteadas. El tratamiento consiste 
principalmente en evitar la exposicién al alérgeno, en caso de que se 
haya identificado. Las compresas frias pueden aliviar los sintomas. 


Pueden usarse corticoides tdpicos y antihistaminicos orales, aunque 
no suele ser necesario. 


Dermatitis atopica 


La dermatitis atopica (eccema atdpico) es una enfermedad idiopatica 
muy frecuente que se suele producir en pacientes que también 
sufren asma y rinitis alérgica. La afectacién palpebral es relativa- 
mente rara, pero cuando aparece se asocia de forma invariable a 
dermatitis generalizada. Es tipica la presencia de engrosamiento, 
costras y agrietamiento de los parpados (fig. 1.37C), y a menudo 
coexiste con blefaritis estafilocécica, queratoconjuntivitis vernal o 
queratoconjuntivitis atopica. La blefaritis y la queratoconjuntivitis 
herpéticas son mas frecuentes y graves en pacientes con atopia 
(eccema herpético). La afectacién palpebral se trata con emolien- 
tes para hidratar la piel y el uso prudente de corticoides topicos 
suaves como la hidrocortisona al 1%. Rara vez se asocia a otros 
problemas oculares como queratocono, catarata y desprendimiento 
de retina (v. también capitulo 5). 


Fig. 1.37 Enfermedades alérgicas. (A) Edema alérgico agudo; 
(B) dermatitis de contacto; (C) dermatitis atdpica. 
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Orzuelo externo 


El orzuelo externo es un absceso estafilocécico agudo del foliculo 
de una pestafia y su glandula de Zeis asociada bastante comun en 
nifios y adultos jovenes. Se manifiesta por una hinchazon doloro- 
sa en el borde palpebral que apunta anteriormente hacia la piel, 
normalmente coronada por una pestajfia (fig. 1.38A). Puede haber 
multiples lesiones, y a veces los abscesos pueden afectar a todo el 
borde palpebral. El tratamiento consiste en antibidticos topicos 
(en ocasiones orales), pafios calientes y depilacién de la pestafia 
asociada. 


Impétigo 


El impétigo es una infeccion superficial de la piel causada por 
Staphylococcus aureus 0 Streptococcus pyogenes tipica de la infancia. 
La afectacién de los parpados suele asociarse a infeccién facial. 


Parpados 


Las maculas eritematosas dolorosas evolucionan rapidamente a 
ampollas de pared fina que al romperse dejan costras de color 
amarillo-dorado (fig. 1.38B). Puede haber fiebre, malestar general y 
adenopatias locales. Se trata con antibidticos topicos y a veces orales 
(resistentes a B-lactamasa), y deben adoptarse medidas preventivas 
para reducir la transmision, pues es una enfermedad altamente 
contagiosa; es especialmente peligrosa en recién nacidos, por lo que 
debe evitarse el contacto con estos. 


Erisipela 


La erisipela es una infeccién aguda y grave poco frecuente de la 
dermis y los vasos linfaticos superficiales causada normalmente 
por S. pyogenes. La diabetes, la obesidad y el alcoholismo son fac- 
tores predisponentes. Se forma una placa eritematosa inflamada 
(fig. 1.38C); su borde elevado y bien definido la diferencia de otras 
formas de celulitis. Son raras las complicaciones, como las infec- 
ciones metastasicas. Se trata con antibidticos orales, aunque son 
frecuentes las recurrencias. 


Fig. 1.38 Infecciones bacterianas. (A) Orzuelo externo; (B) impétigo; (C) erisipela; (D) fascitis necrosante. 
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Infecciones viricas 


Fascitis necrosante 


La fascitis necrosante es una infeccién poco frecuente pero a menu- 
do muy grave que afecta a las partes blandas subcutaneas y la piel, 
asociada a necrosis, que progresa rapidamente. Suele ser causada 
por S. pyogenes y, en ocasiones, por S. aureus. Se localiza sobre 
todo en las extremidades, el tronco y el periné, asi como en heridas 
postoperatorias. A menos que se instaure un tratamiento precoz 
intensivo con desbridamiento quirurgico y antibioticos intravenosos 
a dosis altas, puede resultar letal. La infeccién periocular es poco 
frecuente; se caracteriza por enrojecimiento y edema seguidos de 
formacion de ampollas grandes y coloracién negruzca de la piel por 
la necrosis (fig. 1.38D). 


INFECCIONES VIRICAS 


Molusco contagioso 


Introduccion 


El molusco contagioso es una infeccién cutanea causada por un 
poxvirus de ADN de cadena doble exclusivamente humano que 
afecta tipicamente a nifios por lo demas sanos, siendo su incidencia 
maxima entre los 2 y los 4 afios de edad. Se transmite por contacto 
y seguidamente por autoinoculacién. Pueden aparecer multiples 
lesiones, en ocasiones confluentes, en pacientes inmunodepri- 
midos. La histopatologia muestra una foseta central y lobulos de 
epidermis hiperplasica con cuerpos de inclusion intracitoplasmicos 
(de Henderson-Patterson) que desplazan el remanente nuclear 
hacia el borde celular. Dichos cuerpos son pequeifios y eosinofilos 
cerca de la superficie, y grandes y basofilos mas profundamente 
(fig. 1.39A). 


Diagnostico 


Se forman uno o varios nédulos umbilicados, céreos y palidos 
(fig. 1.39B); al exprimir la lesion, sale una sustancia blanca y caseosa 
formada por células infectadas degeneradas. Las lesiones sobre el 
borde palpebral (fig. 1.39C) pueden sembrar virus en la pelicula 
lagrimal y dar origen a una conjuntivitis folicular crénica secundaria 
en ese lado. A menos que se examine con detenimiento el borde 
palpebral, la lesion del molusco causante puede pasar desapercibida. 


Tratamiento 


Suele producirse la resolucién espontanea al cabo de varios meses, 
por lo que puede ser innecesario el tratamiento, sobre todo en nifios, 
a menos que haya complicaciones como una conjuntivitis secun- 
daria significativa. Las opciones terapéuticas incluyen la escisién 
por afeitado, la cauterizacion, la ablacion quimica, la crioterapia y 
el laser con colorante pulsado. 


Herpes zoster oftalmico 


El herpes zoster oftalmico (HZO; fig. 1.40) es una infeccién frecuen- 
te, generalmente unilateral, producida por el virus de la varicela- 
zoster. Se comenta con detalle en el capitulo 6. 


Fig. 1.39 Molusco contagioso. (A) La imagen histopatolégica 
muestra Idbulos de epidermis hiperplasica con 

una depresi6n que contiene cuerpos de inclusi6n 
intracitoplasmicos; (B) multiples nddulos de molusco; 

(C) nodulo en el borde palpebral. 


(Por cortesia de A. Garner - fig. A; N. Rogers - fig. B.) 
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Fig. 1.40 Herpes zoster oftalmico: exantema maculopapular 
costroso con edema periocular claramente delimitado por 
la linea media. 


Herpes simple 


Introduccion 


El exantema cutaneo del herpes simple se debe a infeccién pri- 
maria o reactivacion del virus del herpes simple latente en el 
ganglio del trigémino. Tras unos prddromos de hormigueo en 
la cara y los parpados de unas 24 h, aparecen vesiculas en los 
parpados y la piel periocular (fig. 1.41A) que se rompen a las 48 h 
(fig. 1.41B). Aunque tipicamente se mantienen confinadas en un 
dermatomo y las lesiones a menudo tienen un aspecto similar, la 
distribucién del exantema cutaneo del herpes simple contrasta 
con la afectacién unilateral claramente delimitada del HZO 
(v. fig. 1.40). Existe con frecuencia una conjuntivitis papilar asociada, 
con secrecién y edema palpebral; pueden formarse ulceras den- 
driticas en la cornea, sobre todo en pacientes atépicos, en quienes 
la afectacién cutanea puede ser muy extensa y grave (eccema 
herpético; fig. 1.41C). 


Tratamiento 


En muchos pacientes, el cuadro se va resolviendo gradualmente 
sin tratamiento al cabo de 1 semana. Si es necesario el tratamiento, 
puede emplearse un antivirico topico (pomada de aciclovir cinco 
veces al dia durante 5 dias) u oral (aciclovir, famciclovir 0 valaci- 
clovir). También pueden requerirse antibidticos (p. ej., amoxicilina- 
clavulanico, eritromicina) en pacientes con infeccién bacteriana 
secundaria, especialmente frecuente en el eccema herpético. 


CAPITULO 


Parpados 


Fig. 1.41 Herpes simple. (A) Vesiculas; (B) progresi6n a 
costras; (C) eccema herpético. 
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BLEFARITIS 


Blefaritis cronica 


Introduccion 


La blefaritis crénica (blefaritis marginal crénica) es una causa 
muy comun de malestar e irritacién oculares. La mala correlacién 
entre sintomas y signos, la etiologia incierta y los mecanismos 
patogénicos confluyen para dificultar su tratamiento. La blefaritis 
puede subdividirse en anterior y posterior, aunque existe bas- 
tante solapamiento y a menudo se presentan ambos tipos a la vez 
(blefaritis mixta). 

© La blefaritis anterior afecta al drea que rodea la base de las 


pestafias y puede ser estafilocdécica o seborreica. A veces se 
considera mas dependiente de una infeccién cronica y, por 
tanto, obtiene una mejor respuesta al tratamiento y facil reso- 
lucién que la forma posterior. En la etiologia de la blefaritis 
estafilocécica podria intervenir una respuesta celular anormal 
frente a componentes de la pared celular de S. aureus, que 
puede ser también responsable del enrojecimiento ocular y los 
infiltrados corneales periféricos que se ven en algunos pacien- 
tes; es mas frecuente e intensa en pacientes con dermatitis 
atépica. La blefaritis seborreica esta fuertemente asociada con 
la dermatitis seborreica, que afecta de forma caracteristica al 
cuero cabelludo, los pliegues nasolabiales, la piel retroauricular 
y el esternon. 

La blefaritis posterior se debe a disfuncién de las glandulas 
de Meibomio y alteraciones de la secrecién meibomiana. Las 
lipasas bacterianas pueden favorecer la formacién de acidos 
grasos libres, lo que aumenta el punto de fusién de la secrecion 
meibomiana y dificulta su expresion fuera de las glandulas, 
contribuyendo a la irritacion de la superficie ocular y posi- 
blemente facilitando el crecimiento de S. aureus. La pérdida 


de los fosfolipidos de la pelicula lagrimal que actuan como 
surfactantes aumenta la evaporacién y la osmolaridad de la 
lagrima, por lo que se hace inestable la pelicula lagrimal. Se 
cree que la blefaritis posterior es un trastorno inflamatorio mas 
crénico y persistente que la blefaritis anterior; puede asociarse 
a acné rosacea. 

@ La reaccién frente a Demodex, un acaro extremadamente 
comun que habita en el foliculo piloso y la glandula sebacea, 
puede ser un factor etioldgico en algunos pacientes —Demo- 
dex folliculorum longus en la blefaritis anterior y Demodex 
folliculorum brevis en la blefaritis posterior-, aunque estos 
Acaros pueden encontrarse normalmente en muchos pacientes 
ancianos, de los cuales la mayoria no desarrollan blefaritis 
sintomatica. Se ha propuesto que ciertas circunstancias, como 
superpoblacion o hipersensibilidad (quiza frente a bacilos 
asociados simbidticamente a Demodex), podrian dar lugar a 
la aparicién de sintomas. Demodex es una causa importante 
de sarna en animales. 

Las caracteristicas de las diversas formas de blefaritis se exponen 

en la tabla 1.4. 


Diagnostico 


La afectacién suele ser bilateral y simétrica. 

© Los sintomas se deben a la disfuncion de la superficie ocular 
normal y la reduccién de la estabilidad lagrimal, siendo simi- 
lares en todas las formas de blefaritis, aunque los pinchazos 
pueden ser mas comunes en la variedad posterior. Dada la mala 
correlacién entre la intensidad de los sintomas y los signos, pue- 
de ser dificil valorar objetivamente el beneficio del tratamiento. 
Son tipicos la quemazon, la sensacién de arenilla, la fotofobia 
leve y el enrojecimiento y las costras del borde palpebral, con 
remisiones y exacerbaciones. Los sintomas suelen empeorar por 
la mafiana, aunque en los pacientes con sequedad ocular asocia- 
da pueden agravarse durante el dia. Puede haber intolerancia a 
las lentes de contacto. 


Caracteristica 


Tabla 1.4 Resumen de las caracteristicas de la blefaritis cronica 


Blefaritis anterior Blefaritis posterior 


Estafilococica Seborreica 
Pestanas Depositos Duros Blandos 
Pérdida ++ + 
Distorsi6n o triquiasis ++ + 
Borde palpebral Ulceraciones + 
Muescas + ++ 
Quistes Orzuelo ++ 
De Meibomio aap 
Conjuntiva Flicténula + 
Pelicula lagrimal Espuma ++ 
Ojo seco + + ++ 
Cornea Erosiones punteadas + + ++ 
Vascularizaci6n + + ++ 
Infiltrados + + ++ 
Enfermedades cutaneas Dermatitis atopica Dermatitis Acné rosacea 
comunmente asociadas seborreica 
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CAPITULO 


© Signos: blefaritis estafilocécica 


oO Escamas duras y costras situadas principalmente alrededor 
de la base de las pestafias; se Ilaman «collaretes» cuando 
rodean la pestafia en forma cilindrica (fig. 1.42A). 

o Son frecuentes la conjuntivitis papilar leve y la hiperemia 
conjuntival crénica. 

© Los casos de larga evolucion pueden originar cicatrizacion y 
muescas (tilosis) del borde palpebral, madarosis, triquiasis y 
poliosis. 

oO Es comtn la asociacion con inestabilidad de la pelicula 
lagrimal y sindrome de ojo seco. 

oO Puede haber queratoconjuntivitis atépica en pacientes con 
dermatitis atdpica. 

Signos: blefaritis seborreica 

© Borde palpebral anterior hiperémico y con grasa, escamas 
blandas y adherencia entre pestafias (fig. 1.42B). 

Signos: blefaritis posterior (disfuncidn de las glandulas de 

Meibomio) 


Parpados 


© Secrecién excesiva y anormal de las glandulas de Meibomio 
que se manifiesta por la presencia de globulos grasos en los 
orificios glandulares (fig. 1.43A). 

© Protrusién, retroceso o tapones en los orificios de las glan- 
dulas de Meibomio (fig. 1.43B). 

© Hiperemia y telangiectasias del borde posterior del parpado. 

o Alapretar sobre el borde palpebral se exprimira una secrecién 
meibomiana que puede ser turbia o semejarse a pasta de 
dientes (fig. 1.43C); en casos graves, las secreciones pueden 
hacerse tan densas que sea imposible exprimirlas. 

oO La transiluminacién del parpado puede mostrar pérdida 
glandular y dilatacion quistica de los conductos de las glan- 
dulas de Meibomio. 

oO La pelicula lagrimal es aceitosa y con espuma, a menudo 
inestable, pudiendo acumularse espuma en el borde del 
parpado (fig. 1.43D) o los cantos internos. 

© La infestacién por Demodex puede dar lugar a escamas cas- 
posas cilindricas alrededor de la base de las pestafias (collaretes), 
aunque no siempre estan presentes. Los acaros pueden demos- 
trarse con la lampara de hendidura a 16 aumentos, tras limpiar 

manualmente la base de la pestafia y a continuacion rotarla o 

moverla de un lado a otro con unas pinzas finas durante 5-10 s; 

si no emergen uno o mas acaros (de 0,2-0,4 mm de longitud; 

fig. 1.44), hay que arrancar la pestafia con suavidad. Si es nece- 
sario, pueden examinarse con el microscopio los acaros 0 las 
pestafias sobre un portaobjetos. 

© Puede haber cambios secundarios como conjuntivitis papilar, 
erosiones epiteliales punteadas en la cérnea inferior, cicatri- 
zacion y vascularizacion corneales —incluidas la degeneracion 
nodular de Salzmann y una epiteliopatia que avanza en forma 
de ondas-, formacion de orzuelos, queratitis marginal y, en 
ocasiones, queratitis bacteriana (sobre todo en portadores de 
lentes de contacto) y flictenulosis. 


Tratamiento 


Hay escasez de datos para recomendar algun protocolo terapéu- 
tico concreto en la blefaritis. Debe advertirse al paciente de que 
es improbable la curacién definitiva, aunque si suele conseguirse 
controlar los sintomas. E] tratamiento de las formas anterior y pos- 
terior es basicamente similar, sobre todo teniendo en cuenta que a 
menudo coexisten, pero algunas medidas son mas especificas de 
uno u otro tipo. 
© La higiene palpebral puede realizarse una o dos veces al dia 
inicialmente. El cumplimiento y la técnica empleada son muy 
variables. 

© Se aplica en primer lugar una compresa caliente durante 
varios minutos, para ablandar las costras de la base de las 
pestanas. 

o A continuacién se procede a la limpieza del parpado, para 
eliminar mecanicamente las costras y otros residuos, fro- 
tando los bordes palpebrales con un bastoncillo de algodén 
o un pafio limpio empapado en una dilucién templada de 
champt de bebé 0 bicarbonato sdédico. 
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Fig.1.42 Blefaritis cronica anterior. (A) Blefaritis estafilocécica 
con descamacion y costras, incluidos los tipicos collaretes; 
(B) blefaritis seborreica con borde palpebral grasiento y para frotar los parpados; suelen ser muy eficaces, aunque hay 
pestanas aglutinadas. que tener cuidado de no producir irritacién mecanica. 


© Se han comercializado toallitas impregnadas en jabén/alcohol 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 
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Fig. 1.43 Blefaritis cronica posterior. (A) Orificios de las glandulas de Meibomio cubiertos por gl6bulos grasos; (B) borde 
palpebral hiperémico con telangiectasias; (C) expresidn glandular «en pasta de dientes»; (D) espuma en el borde palpebral. 
(Por cortesia de J. Silbert, de Anterior Segment Complications of Contact Lens Wear, Butterworth-Heinemann 1999 - fig. C.) 


Fig. 1.44 Acaro del género Demodex. (A) Acaro en la base de la pestana visible como una lesién blanquecina (flecha) tras 
manipular una pestafia de la que se ha retirado un collarete; (B) fotografia tomada 2 segundos después que muestra su rapida 
migracion. 
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© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


oO Cuando hay un grado significativo de disfuncién de las 
glandulas de Meibomio, puede afiadirse la expresion de 
la secrecién meibomiana acumulada deslizando el dedo 
anteriormente sobre el borde palpebral. 

© Se supone que la higiene palpebral que actua frente a Demo- 
dex impide su reproduccion. 

© Puede reducirse la frecuencia de las medidas de higiene a 
medida que se va controlando la enfermedad. 

Antibisticos 

oO Elacido fusidico, la eritromicina, la bacitracina, la azitromi- 
cina 0 el cloranfenicol t6picos se usan para tratar la foliculitis 
activa en la forma anterior y, en ocasiones, durante periodos 
prolongados. Tras la higiene palpebral, se aplica pomada 
sobre el borde anterior del parpado con un bastoncillo o el 
dedo limpio. 

© Las pautas de antibioterapia oral incluyen doxiciclina (50- 
100 mg dos veces al dia durante 1 semana y luego una vez 
al dia durante 6-24 semanas), tetraciclinas orales 0 azi- 
tromicina (500 mg diarios durante 3 dias en tres ciclos a 
intervalos semanales); se cree que los antibidticos reducen la 
colonizacién bacteriana, y las tetraciclinas también podrian 
ejercer otros efectos como disminuir la produccién de lipasas 
estafilocécicas. Las tetraciclinas pueden ser mas eficaces en el 
tratamiento de la blefaritis posterior, y la azitromicina, en la 
forma anterior. No deben administrarse tetraciclinas a nifios 
menores de 12 afios ni durante el embarazo o la lactancia, ya 
que se depositan en el hueso y los dientes en crecimiento; 
también debe advertirse a los pacientes del riesgo de fotosen- 
sibilidad. Una alternativa seria la eritromicina (250 mg una o 
dos veces al dia). 

Los suplementos de aceites vegetales y de pescado pueden 

aportar un beneficio sustancial en algunos casos. 

Corticoides tépicos. Un colirio de baja potencia, como fluo- 

rometolona al 0,1% o loteprednol cuatro veces al dia durante 

1 semana, es util en pacientes con inflamaci6n activa importante, 

sobre todo conjuntivitis papilar; en ocasiones se emplean pre- 

parados mas potentes. 

Las lagrimas artificiales y otros tratamientos para el ojo seco 

suelen mejorar la insuficiencia y la inestabilidad lagrimal aso- 

ciadas. 

Se ha propuesto el tratamiento con aceite de arbol de té, sobre 

todo por su accion contra la infestacidén por Demodex; no se 

han establecido aun el vehiculo y la pauta 6ptimos, aunque se 
ha descrito el lavado de parpados, pestafias y piel periocular 
con solucién al 50% y la aplicacién de pomada al 5%. Algunos 
autores han empleado la permetrina tdpica y la ivermectina 
topica (crema al 1%) u oral (dos dosis de 200 pg/kg separadas 

1 semana). El lavado a alta temperatura de la ropa de cama, el 

uso de champu y jabon facial de arbol de té y el tratamiento 

de la pareja del paciente también pueden ayudar a reducir las 
recurrencias. 

Entre las terapias novedosas se incluyen la ciclosporina tépica, 

la aplicacion de luz pulsada y los dispositivos especificos para 

sondar, calentar o exprimir las glandulas de Meibomio (p. ej., 

Lipiflow®) en la forma posterior. 

Las complicaciones se tratan especificamente. 


Parpados 


Pediculosis palpebral 


La ladilla (Phthirus pubis) esta adaptada para vivir en el vello pubico, 
aunque a menudo se encuentra también en otras zonas del cuerpo 
con pelo como el pecho, las axilas y los parpados (pediculosis palpe- 
bral). Produce sintomas de irritacién crénica y picor de parpados, 
pero los piojos se descubren a menudo de forma casual. La conjun- 
tivitis es poco frecuente. Los piojos se ven facilmente anclados a las 
pestafias (fig. 1.45A); tienen seis patas, no ocho como las garrapatas 
(v. mas adelante). Las liendres y sus cdpsulas vacias se ven como 
perlas ovaladas, opalescentes y de tono marrén que se adhieren 
a la base de las pestafias (fig. 1.45B). El tratamiento consiste en la 
eliminacién mecanica de los piojos y las pestafias adheridas con 
unas pinzas finas. Si es necesario, puede aplicarse en pestafias y 
parpados éxido amarillo de mercurio al 1% 0 vaselina dos veces al 
dia durante 10 dias. Hay que despiojar al paciente, sus familiares, 
sus prendas y la ropa de cama para prevenir recidivas. 


Fig.1.45 Pediculosis palpebral. (A) Piojo anclado a las 
pestanas; (B) piojos, liendres y cubiertas. 
(Por cortesia de D. Smit - fig. B.) 
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Infestacion palpebral por garrapata 


Las garrapatas (v. fig. 11.69B) pueden adherirse al parpado, por lo 
que deben eliminarse lo antes posible para reducir el riesgo de con- 
traer las zoonosis transmitidas por estos acaros como la enfermedad 
de Lyme, la fiebre de las Montafias Rocosas 0 la tularemia. Si la 
garrapata esta a suficiente distancia del ojo como para poderlo usar 
con seguridad, puede aplicarse sobre ella un espray insecticida que 
contenga piretrina o un piretroide, dos veces separadas por 1 min; 
otra alternativa es aplicar una crema contra la sarna con permetrina. 
Estas sustancias tienen un efecto téxico e impiden que la garrapata 
inyecte saliva, por lo que a las 24 h se desprendera o podra retirarse 
con una pinzas finas en la lampara de hendidura (en nifios pequefios 
inmovilizados puede recurrirse a portaagujas de punta roma). Es 
fundamental arrancar la garrapata lo mas cerca posible de su anclaje 
en la piel para eliminar la cabeza y los elementos bucales, pudiendo 
luego guardarse en un envase sellado para permitir su identificacion 
en caso necesario. En areas con enfermedad de Lyme endémica, 
algunos autores recomiendan la profilaxis antibidtica sistematica 
con doxiciclina (si no existen contraindicaciones) tras una picadura 
confirmada por garrapata de ciervo, pero en todo caso hay que 
advertir a los pacientes de que acudan al médico urgentemente 
si notan sintomas sospechosos, sobre todo eritema migratorio, 
en el curso de las siguientes semanas. Se cree que la transmision 
de la enfermedad de Lyme requiere que la garrapata se mantenga 
adherida un minimo de 36 h. 


Esta infeccidn suele deberse a Moraxella lacunata o S. aureus, aun- 
que también pueden estar implicadas otras bacterias y rara vez el 
herpes simple. Se observan enrojecimiento, descamaci6n, macera- 
cién y agrietamiento en la piel de los cantos lateral o interno de uno 
o ambos ojos (fig. 1.46A). La friccion de la piel por epifora, sobre 
todo en el canto externo, puede causar un cuadro clinico similar, 
y también predispone a la infeccién (fig. 1.46B). Puede haber una 
conjuntivitis papilar y folicular asociada. El tratamiento consiste en 


cloranfenicol, bacitracina 0 eritromicina tdpicos. 


1eratoconjuntivitis infan 


La blefaroqueratoconjuntivitis infantil es una enfermedad mal 
caracterizada que tiende a ser mas grave en las poblaciones de 
Asia y Oriente Medio. Suele presentarse sobre los 6 afios de edad 
con episodios recurrentes de blefaritis anterior 0 posterior, a veces 
asociados a orzuelos o calacios recidivantes. El frotamiento cons- 
tante de los ojos y la fotofobia pueden conducir a un diagndstico 
erroneo de enfermedad alérgica. Las alteraciones conjuntivales 
incluyen hiperemia difusa, flicténulas bulbares e hiperplasia papilar 
o folicular. 

Los cambios corneales pueden consistir en queratopatia pun- 
teada superficial, queratitis marginal, vascularizacién periférica y 
turbidez subepitelial axial. Se trata con higiene palpebral y poma- 
da de antibidtico al acostarse. También pueden usarse corticoides 
topicos a dosis bajas (prednisolona al 0,1% o fluorometolona al 
0,1%) y jarabe de eritromicina (125 mg diarios durante 4-6 se- 
manas). 
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La ptosis es la posicion anormalmente baja del parpado superior; 

puede ser congénita o adquirida. 

© La ptosis neurdgena se debe a defectos de inervacién como la 
paralisis del III par y el sindrome de Horner (v. capitulo 19). 

© La ptosis midgena se debe a miopatia del propio musculo ele- 
vador del parpado 0 a un problema de transmisién de impulsos 
nerviosos en la unidn neuromuscular (ptosis neuromiopatica). 
La ptosis midgena adquirida se produce en la miastenia grave, 
la distrofia mioténica y la oftalmoplejia externa progresiva 
(v. capitulo 19). 

© La ptosis aponeurotica o involutiva esta causada por un defecto 
de la aponeurosis del musculo elevador del parpado. 

© La ptosis mecanica se debe al efecto gravitacional de una masa 
0 a Cicatrizacion. 


Fig. 1.46 (A) Blefaritis angular; (B) rebosamiento de lagrimas en el canto externo laxo y redondeado. 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 
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Parpados 


Fig.1.47 Causas de seudoptosis. (A) Atrofia del globo ocular derecho; (B) retracci6n palpebral contralateral; (€) hipotropia 


ipsolateral; (D) ptosis de la ceja bilateral. 
(Por cortesia de S. Webber - figs. C y D.) 


Evaluacion clinica 


General 


La edad de comienzo y la duracion de la ptosis normalmente 
permiten diferenciar entre casos congénitos y adquiridos. Si la 
historia clinica es ambigua, pueden ser de utilidad fotografias anti- 
guas. También es importante preguntar sobre sintomas de posibles 
enfermedades sistémicas subyacentes, como diplopia asociada, 
variabilidad de la ptosis durante el dia o fatiga excesiva. 


Seudoptosis 


Puede haber una falsa impresién de ptosis por las siguientes 

causas: 

© Pérdida de soporte de los parpados por el globo ocular debido 
a déficit de volumen orbitario asociado a protesis oculares, 
microftalmia, tisis del ojo (fig. 1.47A) 0 enoftalmos. 

© Retraccion palpebral contralateral, que se detecta al comparar 
el nivel de los parpados superiores, recordando que el borde 
palpebral normalmente cubre los 2 mm superiores de la cornea 
(fig. 1.47B). 

© La hipotropia ipsolateral causa seudoptosis porque el par- 
pado superior desciende con el globo ocular (fig. 1.47C). 
Desaparece si el ojo hipotrdépico asume la fijacién o al tapar 
el ojo normal. 

© Ptosis de la ceja debida a redundancia de piel sobre la cejao a 
paralisis facial; suele diagnosticarse elevando manualmente la 
ceja (fig. 1.47D). 


@ Dermatocalasia. La piel que cuelga sobre los parpados superio- 
res (fig. 1.48) puede confundirse con una ptosis, aunque también 
puede ser causa de ptosis mecanica. 


Mediciones 


© La distancia borde-reflejo abarca desde el borde del parpado 
superior hasta el reflejo corneal de una linterna sostenida por el 


saint lly 


Fig. 1.48 Acusada dermatocalasia derecha con ptosis 
de la ceja. 
(Por cortesia de S. Chen.) 
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Fig.1.49 Distancia margen-reflejo. (A) Normal; (B) ptosis leve; 
(C) ptosis moderada; (D) ptosis grave. 


examinador en la que el paciente fija la mirada (fig. 1.49); mide 
normalmente 4-5 mm. 

La altura de la hendidura palpebral es la distancia entre los 
bordes palpebrales superior e inferior, medidos en el plano 
pupilar (fig. 1.50). El borde del parpado superior normalmente 
se situa 2 mm por debajo del limbo superior, y el del parpado 
inferior, 1 mm por encima del limbo inferior. Esta medida es 
mas corta en hombres (7-10 mm) que en mujeres (8-12 mm). 
La ptosis unilateral puede cuantificarse comparando con el otro 


Fig. 1.50 Medicidén de la altura de la hendidura palpebral. 


Fig. 1.51 Medicion de la funci6n del musculo elevador del 
parpado. 


lado. La ptosis se gradtia como leve (hasta 2 mm), moderada 
(3 mm) y grave (4 mmo mas). 

La funcién del musculo elevador del parpado (excursién del 
parpado superior) se mide apretando con el pulgar en la ceja 
del paciente para impedir que actue el musculo frontal, y con 
los ojos mirando hacia abajo (fig. 1.51A). A continuacion se le 
pide al paciente que mire todo cuanto pueda hacia arriba y se 
mide la distancia recorrida por el borde del parpado superior 
con una regla (fig. 1.51B). La funcion del elevador se graduia 
como normal (15 mm o mas), buena (12-14 mm), regular 
(5-11 mm) y mala (4 mm o menos). 

La posicién del pliegue palpebral superior se mide como la 
distancia vertical entre dicho pliegue y el borde del parpado en 
mirada hacia abajo. En mujeres mide unos 10 mm, y en hom- 
bres, 8 mm. La ausencia del pliegue en un paciente con ptosis 
congénita indica mala funcion del musculo elevador, mien- 
tras que un pliegue ascendido sugiere un defecto aponeurotico 
(normalmente involutivo). El pliegue palpebral también se 
usa para guiar la incisién inicial en algunos procedimientos 
quirurgicos. 

La exposicién pretarsal es la distancia entre el borde del par- 
pado y el pliegue cutaneo con los ojos en posicion primaria. 
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Signos asociados 


© Deben examinarse las pupilas para descartar un sindrome de 
Horner o una paralisis sutil del HI par que afecte a la pupila, 
situacion esta ultima infrecuente que se presenta de forma aguda 
(v. capitulo 19). 

@ Exceso de inervacién hacia el musculo elevador en una ptosis 
unilateral, sobre todo en mirada superior. El aumento asocia- 
do de la inervacion del elevador contralateral sano dara lugar 
a retraccién palpebral. Por tanto, el examinador debe elevar 
manualmente el parpado ptésico y comprobar si desciende el 
otro parpado. Si ocurre esto, hay que advertir al paciente de que 
la correccién quirtrgica puede inducir una posicion mas baja 
del parpado opuesto. 

© La fatigabilidad se explora pidiendo al paciente que mire hacia 
arriba sin parpadear durante 30-60 s. La caida progresiva de uno 
o ambos parpados, o la incapacidad para mantener la mirada 
superior, sugiere miastenia grave (v. capitulo 19). La ptosis 
miasténica puede acompajiarse de una elevacidn excesiva del 
parpado superior en los sacadicos desde abajo hasta la posicién 
primaria (signo del temblor de Cogan) y un «salto» en mirada 
lateral. 

© Deben evaluarse posibles defectos de los movimientos extra- 
oculares, sobre todo el recto superior, en pacientes con ptosis 
congénita. La correccién de una hipotropia ipsolateral puede 
mejorar el grado de ptosis. Deben identificarse déficits compati- 
bles con una paresia sutil o parcial del IH par. 

© El parpadeo mandibular puede identificarse pidiendo al 
paciente que mastique y mueva las mandibulas de un lado a 
otro (v. mas adelante). 

© El fenémeno de Bell se explora manteniendo abiertos los par- 
pados manualmente para comprobar que, cuando el paciente 
trata de cerrar los ojos, se produce una rotacion hacia arriba y 
afuera del globo ocular. Un fendmeno de Bell débil comporta un 
riesgo variable de queratopatia por exposicion postoperatoria, 
sobre todo tras resecciones grandes del musculo elevador u 
operaciones de suspensién. 

© Debe inspeccionarse la pelicula lagrimal; la cirugia de la pto- 
sis puede empeorar casos con volumen lagrimal escaso 0 una 
pelicula inestable, por lo que estos problemas deben atenderse 
preoperatoriamente en lo posible. 


Ptosis congénita simple 


Diagnostico 


La ptosis congénita probablemente deriva de un fallo de la migracién 
o el desarrollo neuronal, con las secuelas musculares secundarias; 
una minoria de pacientes tiene antecedentes familiares. 
© Signos (fig. 1.52) 
© Ptosis unilateral o bilateral de gravedad variable. 
© Ausencia de pliegue palpebral superior y mala funcién del 
elevador. 
o En mirada inferior, el parpado ptdsico esta mas elevado que 
el normal debido a la relajacién incompleta del musculo 
elevador. Esto la diferencia de la ptosis adquirida, en la que 
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el parpado afectado esta al nivel o por debajo del parpado 
normal en mirada inferior. 

© Tras la correccién quirurgica, el retraso del parpado en 
mirada inferior puede empeorar. 

@ Asociaciones 

oO Puede haber debilidad del musculo recto superior por su 
estrecha relacidn embrioldgica con el musculo elevador del 
parpado. 

oO Elevacién compensatoria de mentén en casos bilaterales 
graves. 

© Son frecuentes los defectos de refraccién, que son causantes 
de ambliopia mas a menudo que la propia ptosis. 


Tratamiento 


El tratamiento debe llevarse a cabo en la etapa preescolar, una vez 
que puedan obtenerse mediciones precisas, aunque puede plantearse 
mas precozmente en casos graves para prevenir la ambliopia. Suele 
requerirse una reseccion del musculo elevador (v. mas adelante). 


Sincinesia palpebromandibular 
de Marcus Gunn 


Introduccion 


Alrededor del 5% de todos los casos de ptosis congénita se asocian 
al fendmeno de parpadeo mandibular de Marcus Gunn. La inmensa 
mayoria son unilaterales. Aunque la etiologia exacta es incierta, se 
ha postulado que una rama de la division mandibular del V par 
craneal se desvia hacia el musculo elevador del parpado. 


Diagnostico 


© Signos 

© Retraccién del parpado ptdsico conjugada con la estimu- 
lacién de los musculos pterigoideos ipsolaterales al mas- 
ticar, sorber o abrir la boca (figs. 1.53A y B) 0 al mover la 
mandibula hacia el otro lado. 

© Otros estimulos menos frecuentes para el movimiento palpe- 
bral serian la protrusién mandibular, la sonrisa, la deglucion 
o el apretar los dientes. 

o El parpadeo mandibular no mejora con la edad (figs. 1.53C 
y D), aunque los pacientes pueden aprender a disimularlo. 


Tratamiento 


Debe valorarse la cirugia si el parpadeo mandibular o la ptosis 

representan un problema funcional 0 estético significativo. 

© Los casos leves, con una funcién del elevador razonable de 
5 mm o mas y poca sincinesia, pueden tratarse con un avance 
unilateral del musculo elevador. 

© Casos moderados. Puede llevarse a cabo una desinsercién unilateral 
del elevador para corregir el componente de parpadeo sincinético, 
mas suspension ipsolateral a la ceja (frontal), de modo que el par- 
pado solo se eleve por la accién del musculo frontal. 

© Cirugia bilateral. La desinsercion bilateral del musculo ele- 
vador con suspension bilateral a la ceja puede conseguir un 
resultado simétrico. 
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Fig. 1.52 Ptosis congénita. (A) Ptosis derecha leve; (B) buena funcién del elevador; (C) ptosis izquierda grave con ausencia del 
pliegue palpebral; (D) muy mala funcién del elevador; (E) ptosis bilateral grave; (F) muy mala funcidn del elevador. 


Los sindromes de regeneracion aberrante del III par craneal pue- 
den ser congénitos, aunque habitualmente suceden a una paralisis 
adquirida de dicho nervio. Hay movimientos extrafios del parpado 
superior asociados al movimiento de los ojos (fig. 1.54). También 
puede haber una ptosis tras regeneracion aberrante del nervio facial. 
E] tratamiento consiste en desinsercién del musculo elevador del 
parpado mas suspension a la ceja. 


Vi 


La ptosis involutiva (aponeurotica) es una alteracién asociada al 
envejecimiento causada por dehiscencia, desinsercion o distensién de 
la aponeurosis del elevador del parpado que limita la transmision 
de fuerza del musculo elevador normal al parpado superior. Debido 
a la fatiga del musculo de Miller, a menudo empeora al final del 
dia, por lo que a veces puede confundirse con la ptosis miasténica. 
Hay un grado variable de ptosis, normalmente bilateral, con ascen- 
so del pliegue palpebral superior y buena funcidn del elevador. 
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Fig. 1.53 Sindrome de sincinesia palpebromandibular de Marcus Gunn. (A) Ptosis izquierda moderada; (B) retraccion del 
parpado al abrir la boca; (C) y (D) fendmeno similar en un paciente anciano. 
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aM) Ptosis 


Fig. 1.54 Regeneracion aberrante del Ill par. (A) Ptosis 
derecha moderada; (B) retraccio6n del parpado al mirar 
a la derecha. 

(Por cortesia de A. Pearson.) 


En casos acusados, puede haber ausencia del pliegue palpebral, siendo 
muy delgado el parpado que cubre el tarso, y muy profundo el 
surco superior (fig. 1.55). Las opciones terapéuticas comprenden 
la reseccion del elevador, el avance con reinsercién o la reparacién 
anterior del elevador. 


Ptosis mecanica 


La ptosis mecanica se debe a la dificultad para moverse del parpado 
superior. Puede ser causada por dermatocalasia, tumores grandes 
como el neurofibroma (fig. 1.56), tejido cicatricial pesado, edema 
acusado y lesiones orbitarias anteriores. 


Cirugia 


Anatomia 


© Laaponeurosis del elevador se fusiona con el tabique orbitario 
unos 4 mm por encima del borde superior del tarso (fig. 1.57). 
Sus fibras posteriores se insertan en el tercio inferior de la 
superficie anterior del tarso. Los cuernos medial y lateral son 


Fig.1.55 Ptosis involutiva bilateral grave con ausencia de 
pliegues cutaneos y surcos profundos. 


expansiones que actuian como ligamentos de control. La apo- 
neurosis puede abordarse quirurgicamente a través de la piel o 
la conjuntiva. 

© El musculo de Miiller se inserta en el borde superior del tarso 
y puede abordarse a través de la conjuntiva. 

© La aponeurosis tarsal inferior esta formada por la expansién 
capsulopalpebral de musculo recto inferior y es andloga a la 
aponeurosis del elevador. 

@ El musculo tarsal inferior es andlogo al musculo de 
Miller. 


Reseccion del musculo de Muller y conjuntival 


Consiste en la escision del musculo de Miiller y la conjuntiva 
(fig. 1.58A) con reinsercién de los bordes resecados (fig. 1.58B). La 
maxima elevacién obtenible es de 2-3 mm, por lo que se reserva 
para casos de ptosis leve con buena funcién del elevador (minimo 
10 mm), como la mayoria de los pacientes con sindrome de Horner 
y ptosis congénita leve. 


Fig. 1.56 Ptosis mecanica por un neurofibroma. 
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Fig.1.57 Anatomia del parpado. 


Avance (reseccion) del musculo elevador 


En esta técnica se acorta el complejo del musculo elevador a través 
de un abordaje cutaneo anterior (fig. 1.59) -o conjuntival pos- 
terior-. Estaria indicada en la ptosis de cualquier causa, siempre 
que la funcion residual del elevador no sea inferior a 5 mm. El 
grado de reseccion se determina segtin la gravedad de la ptosis y 
el grado de funcion del elevador. 


Suspension a la ceja (frontal) 


La suspension a la ceja (frontal) se emplea en ptosis severas 
(> 4mm) con muy mala funcién del elevador (< 4 mm), de causas 
diversas, siendo tipica su aplicacién en la ptosis asociada a paralisis 
del III par, en el sindrome de blefarofimosis y tras un resultado 
insatisfactorio de una reseccién del elevador. El tarso se suspende 
del musculo frontal con un cabestrillo de fascia lata autdloga 
(fig. 1.60) o de un material no absorbible como polipropileno o 
silicona. 


ECTROPION 


Ectropion involutivo 


Introduccion 


El ectropion involutivo (senil) afecta al parpado inferior de pacientes 
ancianos. Produce epifora (rebosamiento de lagrimas) y puede 
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exacerbar la enfermedad de la superficie ocular. El aspecto enro- 

jecido de la conjuntiva expuesta es antiestético. En casos de larga 

evolucién, la conjuntiva tarsal puede sufrir inflamacion crénica, 
engrosamiento y queratinizacion (fig. 1.61). Entre los factores etio- 
patogénicos se incluyen los siguientes: 

@ Laxitud horizontal del parpado, que puede demostrarse tiran- 
do de la parte central del parpado y separandolo del globo ocu- 
lar 8 mm 0 mis, sin que al soltarlo salte de vuelta a su posicion 
normal antes de que el paciente parpadee. 

© Laxitud del tendon cantal lateral, caracterizada por el aspecto 
redondeado del canto externo (v. fig. 1.46B) y la posibilidad de 
desplazar medialmente el parpado inferior mas de 2 mm. 

@ Laxitud del tend6én cantal medial, que se demuestra tirando 
lateralmente del parpado inferior al tiempo que se observa la 
posicién del punto lagrimal inferior. Si el parpado es normal, el 
punto no debe desplazarse mas de 1-2 mm. Si la laxitud es leve, 
el punto alcanzara el limbo, mientras que si es acusada, puede 
legar hasta la pupila. 


Fig. 1.58 Reseccién de conjuntiva y musculo de Muller. 
(A) Fijacion de la conjuntiva y el musculo de Muller; 
(B) aspecto tras la resecci6n y la sutura. 
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Fig. 1.59 Reseccidén anterior del musculo elevador del Fig. 1.60 Suspension de la ceja. (A) Se marca la localizaci6n 


parpado. (A) Incisi6n cutanea; (B) diseccidn y reseccidn de la de las incisiones; (B) tira de fascia lata enhebrada; 
aponeurosis del elevador; (C) reinserci6n del elevador al tarso. (C) tensado y anudado de las tiras. 

(Por cortesia de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic (Por cortesia de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic 
Surgery, Butterworth-Heinemann 2001.) Surgery, Butterworth-Heinemann 2001.) 
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Fig. 1.61 Ectropion involutivo acusado de larga evoluci6n con 
queratinizacion de la conjuntiva marginal. 
(Por cortesia de C. Barry.) 


Tratamiento 


E] método de reparacion depende de la causa aparente y de la loca- 

lizacién predominante del ectropién. 

e@ El ectropién generalizado se corrige reparando la laxitud 
horizontal del parpado mediante la operacion de la tira tarsal 
lateral, en la que se tensa el tendon cantal inferior acortandolo 
y reanclandolo en el reborde orbitario lateral (fig. 1.62); es 
especialmente eficaz si el canto lateral esta redondeado y 
laxo, con epifora asociada. La reseccién de un pentagono 
tarsoconjuntival (fig. 1.63) es un método alternativo que pue- 
de aplicarse a un area con pestafias desviadas 0 conjuntiva 
queratinizada. 

@ Electropion medial, si es leve, puede corregirse mediante esci- 
sién de un rombo conjuntival medial (huso medial), aunque 
a menudo se combina con una tira tarsal o una cincha en el 
canto lateral (v. «Tratamiento»), o mediante escisidn de una 
cufia pentagonal, ya que con frecuencia coexiste una laxitud 
horizontal significativa. 

© La laxitud del tendon cantal medial, cuando es acusada, 
requiere ser estabilizada antes del acortamiento horizontal 
para evitar el desplazamiento lateral excesivo del punto 
lagrimal. 

@ Electropién puntal sin mayor afectacién del parpado se comen- 
ta en el capitulo 2. 


Ectropion cicatricial 


El ectropién cicatricial se debe a cicatrizacién o contraccion 
de la piel y los tejidos subyacentes, que traccionan y separan 
el parpado del globo ocular (fig. 1.64). Si se empuja con un 
dedo la piel hacia arriba por encima del reborde orbitario, se 
corregira el ectropion. Este tiende a empeorar al abrir la boca. 
Segun la causa, pueden estar afectados ambos parpados, siendo 
el defecto localizado (p. ej., por traumatismos) o generalizado 
(p. ej., quemaduras, dermatitis, ictiosis). Los casos leves se tratan 
mediante escisién del tejido cicatricial responsable asociada a 
un procedimiento que corrija el déficit vertical de piel, como la 
plastia en Z. Los casos graves generalizados requieren colgajos de 
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transposicion o injertos cutdneos libres; la piel puede proceder 
de los parpados superiores, el area pre- 0 retroauricular y la zona 
supraclavicular. 


Ectropion paralitico/paralisis facial 


Introduccion 


El ectropion paralitico se debe a pardlisis del nervio facial ipsolateral 
(fig. 1.65) y se asocia a retraccion de los parpados superior e inferior 
y a ptosis de la ceja; esta ultima puede simular un estrechamiento 
de la hendidura palpebral. 

Entre sus complicaciones se incluyen la queratopatia por exposi- 
cién secundaria a lagoftalmia y el lagrimeo causado por malposicién 
del punto lagrimal inferior, fracaso del mecanismo de bombeo 
lagrimal y aumento de la produccién de lagrimas por exposicion 
corneal. 


Tratamiento 


© Pueden instaurarse medidas temporales para proteger la cornea 
mientras se espera la recuperacion espontanea de la funcién del 
nervio facial. 

© La lubricacién con lagrimas artificiales de gran viscosidad 
durante el dia mas aplicacién de pomada y cierre de los 
parpados con esparadrapo durante la noche suelen ser sufi- 
cientes en casos leves. 

oO Inyeccion de toxina botulinica en el musculo elevador del 
parpado para inducir una ptosis transitoria. 

oO Puede ser necesaria la tarsorrafia temporal, sobre todo en 
pacientes con mal fendmeno de Bell, en los que la cornea 
queda expuesta cuando el paciente intenta parpadear. La 
operacion consiste en suturar entre si las zonas laterales de 
los parpados superior e inferior. 

© Debe considerarse el tratamiento permanente en caso de lesién 
irreversible del nervio facial, como después de la reseccién de un 
neurinoma del actstico, o cuando no haya mas mejoria durante 

6-12 meses en una paralisis de Bell. 

oO Puede practicarse una cantoplastia medial si el tendon 
cantal medial esta intacto. Se suturan los parpados entre si 
medialmente a los puntos lagrimales (fig. 1.66A) de modo 
que estos queden invertidos y se acorte la hendidura entre 
el canto interno y los puntos. 

© La cincha cantal lateral o la tira tarsal pueden corregir un 
ectropion residual y elevar el canto externo (fig. 1.66B). 

oO Descenso del parpado superior mediante desinsercién del 
musculo elevador. 

© La implantacién de una pesa de oro en el parpado superior 
puede ayudar al cierre. 

oO Una pequeiia tarsorrafia lateral suele ser estéticamente acep- 
table. 


Ectropion mecanico 


El ectropién mecanico se debe a tumores situados en el borde pal- 
pebral o su proximidad que evierten mecanicamente el parpado. 
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Fig. 1.62 Operacién de tira tarsal lateral. (A) Cantotom/a lateral; (B) cantolisis: la rama inferior del tend6n cantal lateral se 
corta del reborde orbitario inferior; (€) se separan las laminas anterior y posterior y se diseca una «tira» de tendén/tarso 
lateral; (D) se acorta la tira y a continuacién se reinserta en la cara interna del periostio del reborde orbitario con sutura 
reabsorbible de 4-0; (E) se recorta el borde palpebral sobrante; (F) se sutura la incisi6n cutanea (cantotomia). 

(Por cortesia de J.A. Nerad, de Techniques en Ophthalmic Plastic Surgery, Saunders 2010.) 
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Fig. 1.64 Ectropion cicatricial. 
(Por cortesia de A. Pearson.) 


Fig. 1.65 Pardlisis facial izquierda y ectropidn paralitico grave. 
(Por cortesia de A. Pearson.) 


Fig. 1.63 Acortamiento horizontal del parpado para corregir el 
ectropion. (A) Marcado; (B) resecci6n de un pentagono; (C) cierre. 


(Por cortesia de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic 
Surgery, Butterworth-Heinemann 2001.) 
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Fig. 1.66 Tratamiento definitivo del ectropidn paralitico. 

(A) Cantoplastia medial; (B) cincha cantal lateral: la rama 
inferior del tend6n cantal se pasa a través de un ojal en la 
rama superior de dicho tendon. 


(Por cortesia de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic 
Surgery, Butterworth-Heinemann 2001.) 


El tratamiento consiste en eliminar la causa, si es posible, mas la 
correccion de la laxitud horizontal significativa. 


Introduccion 


El entropién involutivo (senil) afecta principalmente al parpado 

inferior. El roce continuo de las pestafias sobre la cérnea en los 

casos de larga evolucion (seudotriquiasis; fig. 1.67A) puede causar 

irritacin, erosiones epiteliales punteadas en la cornea y, en casos 

graves, formacion de pannus y ulceracion. Entre los factores etio- 

patogénicos se incluyen: 

@ Laxitud horizontal del parpado causada por distension de los 
tendones cantales y el tarso. 

© Inestabilidad vertical del parpado causada por adelgazamien- 
to, dehiscencia o desinsercién de los retractores del parpado 


Cabalgamiento —— 


del orbicular 
preseptal sobre / 
el orbicular / 


pretarsal 


Fig. 1.67 (A) Entropion involutivo y seudotriquiasis; 
(B) cabalgamiento del musculo orbicular preseptal sobre el 
orbicular pretarsal. 


inferior. La debilidad de estos se reconoce por la menor excur- 
sion del parpado inferior al mirar hacia abajo. 

© Cabalgamiento del orbicular preseptal sobre el orbicular pre- 
tarsal al cerrar los parpados, que tiende a mover el borde inferior 
del tarso hacia delante, separandolo del globo ocular, y el borde 
superior hacia el ojo, haciendo que el parpado se incline hacia 
dentro (fig. 1.67B). 

© Laxitud del tabique orbitario con prolapso de la grasa de la 
orbita hacia el parpado inferior. 


Tratamiento 


Las medidas de proteccién temporal deben usarse solo a corto plazo; 
incluyen el uso de lubricantes, esparadrapo, lentes de contacto blan- 
das y quimiodesnervacién del orbicular con toxina botulinica. 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacin es un delito. 


El tratamiento quirturgico pretende corregir los problemas subya- 
centes, como se explica a continuacion: 
© Cabalgamiento y desinsercién: 
© Las suturas de eversion transversales evitan el cabalga- 
miento del orbicular preseptal. Son rapidas y faciles de 


realizar (fig. 1.68), y consiguen una correccién que dura 
habitualmente varios meses, por lo que pueden usarse 
en circunstancias (p. ej., pacientes con confusién) en las 
que probablemente no se tolerarian procedimientos mas 
complejos. 

© La operacién de Wies obtiene una correccién duradera. Con- 
siste en la division horizontal de todo el espesor del parpado y 


la aplicacion de suturas eversoras (fig. 1.69). La cicatriz crea una 


barrera entre las porciones preseptal y pretarsal del musculo 
orbicular, y la sutura eversora es bastante eficaz para transferir 
la traccion de los retractores del parpado inferior desde el tarso 
hasta la piel y el orbicular. 

oO La reinsercién de los retractores del parpado inferior 
(fig. 1.70) implica la exposicién directa y el avance de los 
retractores, frente al método menos preciso de la operacion 
de Wies. Se practica una incision subciliar en la piel que, al 
suturarse, también crea una barrera al cabalgamiento del 
musculo orbicular preseptal. Puede realizarse como trata- 
miento primario o bien reservarse para las recurrencias. 

© Suele haber laxitud horizontal del parpado, que se corrige 


con una cincha cantal lateral (tira tarsal; v. 1.62) 0, Menos 


frecuentemente, con una reseccién pentagonal lateral de 
espesor total (v. fig. 1.63). El tensado también ayuda a man- 
tener el parpado en aposicién al globo ocular, evitando la 
hipercorreccion. 


ntropion 


La cicatrizacion de la conjuntiva palpebral puede rotar el borde 
palpebral superior o inferior hacia el globo ocular. Entre sus causas 
se incluyen conjuntivitis cicatrizantes, tracoma, traumatismos y 
causticaciones. Las medidas transitorias son similares a las expuestas 
para el entropion involutivo. El tratamiento quirurgico definitivo 
en casos leves se basa en la fractura tarsal (tarsotomia transversal) 
con rotacion anterior del borde palpebral, como en el entropion 
marginal del borde inferior. El tratamiento de los casos graves es 
complejo y pretende sustituir la conjuntiva deficitaria o querati- 
nizada y el tarso cicatrizado y contraido con injertos compuestos. 


La variz palpebral es una lesién frecuente que puede confundirse 
con un nevo o un hemangioma. Suele ser una lesién aislada, aunque 


Fig. 1.68 Suturas eversoras en entropion. (A) Se pasan tres 
suturas de doble aguja como se muestra; (B) se anudan 
las suturas; (C) esquema. 


(Por cortesia de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic 
Surgery, Butterworth-Heinemann 2001.) 
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Fig.1.69 Operacién de Wies para el entropion. (A) Incisién de espesor total; (B) se pasan suturas a través de la conjuntiva 
y los retractores del parpado inferior; (C) se pasan suturas por delante del tarso para salir por debajo de las pestanas; 


(D) esquema. 


(Por cortesia de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic Surgery, Butterworth-Heinemann 2001 - figs. A-C.) 


puede haber afectacion orbitaria asociada (v. capitulo 3). Se ve 
como una lesién subcutanea compresible (si no esta trombosada) 
de color rojo oscuro o purpura (figs 


1.71A y B), que a veces solo 
1.71C y D). Clinica e 


se aprecia con la maniobra de Valsalva (fig 
histologicamente, es similar al linfangioma. Puede realizarse su 


reseccién simple por motivos diagnésticos o estéticos, aunque 
durante la intervencién debe tenerse en cuenta la posibilidad de 
una prolongacion orbitaria. 


Dermat a 


Se describe al comentar la seudoptosis (atras) o la blefaroplastia del 
parpado superior (mas adelante). 


Introduccion 


El sindrome de laxitud palpebral (SLP) es un trastorno poco fre- 
cuente unilateral o bilateral que a menudo se pasa por alto como 
causa persistente de sintomas de la superficie ocular. Afecta tipica- 
mente a hombres obesos de edad mediana o avanzada que duermen 
con uno 0 ambos ojos contra la almohada, de modo que el parpado 
se separa del globo ocular. La consiguiente exposicion nocturna y 
el mal contacto con el ojo, a menudo exacerbados por otros pro- 
blemas de la superficie ocular como ojo seco y blefaritis, dan lugar 
a queratoconjuntivitis cronica. Se asocia estrechamente a sindrome 
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Fig.1.70 Reinsercion de los retractores del parpado inferior. (A) Incisi6n para exponer el borde inferior del tarso; (B) se reflejan 
el tabique orbitario y la almohadilla adiposa para exponer los retractores del parpado inferior; (€) se tensan los retractores 

mediante plegamiento; (D) esquema. 
(Por cortesia de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic Surgery, Butterworth-Heinemann 2001.) 


de apnea del suefio (SAS) obstructiva; el SAS puede causar una 
morbilidad significativa, con alteraciones cardiopulmonares y dis- 


funcién mental sutil pero irreversible. 


Diagnostico 


El parpado superior suele tener una laxitud extrema, a menu- 
do con acusada redundancia de la piel (fig. 1.72A). El tarso 
tiene consistencia gomosa (fig. 1.72B), por lo que es muy facil 


1.72C), doblarlo y separarlo del globo 


evertir el parpado (fi 


ocular. 


Conjuntivitis papilar en la zona tarsal superior, que puede ser 
muy intensa (fig. 1.72D). 
Queratopatia. Puede haber queratopatia punteada, queratitis 


filamentosa y vascularizacién superficial superior. 

Otros hallazgos pueden incluir ptosis de pestafias, prolapso 
de la glandula lagrimal, ectropion y ptosis aponeurotica. Los 
pacientes con SLP y SAS parecen tener por término medio una 
prevalencia considerablemente aumentada de glaucoma. 

Se debe investigar un SAS en la mayoria de los casos de SLP, 
sobre todo si el paciente cuenta que ronca mucho o tiene una 
somnolencia exagerada durante el dia. 
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Fig.1.71 Varices palpebrales. (A) Aspecto tipico de una variz pequefa, hallazgo muy habitual; (B) vision aumentada; (C) lesién 
mayor, con probable afectaci6n orbitaria, antes de la maniobra de Valsalva; (D) durante la maniobra de Valsalva. 
(Por cortesia de G. Rose - figs. C y D.) 


Fig. 1.72 Sindrome de laxitud palpebral. (A) Redundancia cutanea en el parpado superior; (B) tarsos laxos y de aspecto 
gomoso; (C) se evierte el parpado con suma facilidad; (D) conjuntivitis papilar en el tarso superior. 
(Por cortesia de C. Barry.) 
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Tratamiento 


© El tratamiento del SAS asociado suele ser beneficioso; hay que 
animar a los pacientes con sobrepeso a que adelgacen. 

© Los casos leves pueden responder a la lubricacién mas el uso 
de un protector ocular nocturno o el cierre de los parpados con 
esparadrapo. 

© Los casos moderados o intensos requieren un acortamiento 
horizontal para estabilizar el parpado y la superficie ocular y 
evitar la lagoftalmia nocturna; se reseca un pentagono de 10 mm 
o mas de la union entre el tercio lateral y los dos tercios mediales 
del parpado superior. 


Blefarocalasia 


La blefarocalasia es un trastorno infrecuente caracterizado por 
episodios recidivantes de edema indoloro sin fovea en ambos par- 
pados superiores que suele resolverse espontaneamente al cabo 
de pocos dias. Suele aparecer en torno a la pubertad, pero, con el 
tiempo, los episodios son menos frecuentes. La piel del parpado se 
distiende y atrofia, adoptando tipicamente el aspecto de papel de 
fumar arrugado; los casos graves pueden dar lugar a distension de 
los tendones cantales y la aponeurosis del musculo elevador, con la 
consiguiente ptosis (fig. 1.73), y puede haber prolapso de la glandula 
lagrimal. Se han descrito una forma hipertrofica con herniacién 
de la grasa orbitaria y una forma atrofica con reabsorcién de dicha 
grasa. El diagnostico diferencial incluye enfermedades episddicas 
similares, sobre todo la urticaria por farmacos y el angioedema. El 
tratamiento consiste en la blefaroplastia para los pliegues de piel 
redundante en el parpado y la correccién de la ptosis. 


Sindrome de imbricacion palpebral 


El sindrome de imbricacién palpebral es un trastorno poco frecuen- 
te que a menudo no se diagnostica en el que el parpado superior se 
solapa al inferior al cerrar el ojo, de modo que las pestafias inferiores 
irritan la conjuntiva tarsal marginal superior. 

Puede ser unilateral o bilateral, y el sintoma principal es la irri- 
tacién ocular. Puede ser adquirido, asociado normalmente al SLP, 
o, muy raramente, congénito; en ocasiones es consecuencia de una 


Fig.1.73 Blefarocalasia: ptosis aponeurotica izquierda con 
adelgazamiento de la piel del parpado superior. 


Fig. 1.74 (A) Retraccion palpebral izquierda en oftalmopatia 
tiroidea; (B) tras resecci6n del musculo de Muller. 
(Por cortesia de A. Pearson.) 


operacion de tira tarsal del parpado inferior. Los signos asociados 
incluyen conjuntivitis papilar en el tarso superior y tincién con 
rosa de Bengala de la conjuntiva marginal superior. El tratamiento 
definitivo consiste en una reseccién pentagonal y/o un tensado 
cantal lateral en el parpado superior. 


Retraccion palpebral superior 


Se sospecha retraccién del parpado superior cuando el borde del 
parpado esta al nivel o por encima del limbo superior (fig. 1.74A); 
las causas se exponen en la tabla 1.5. Si no hay carencia o tirantez 
de la piel del parpado superior, la retraccién se corrige liberando 
quirurgicamente los retractores del parpado, en general a través de 
un abordaje conjuntival posterior. La retraccion leve puede tratarse 
con el retroceso del musculo de Miiller (fig. 1.74B). La retraccién 
moderada o grave puede requerir el retroceso de la aponeurosis del 
musculo elevador del parpado. 


Retraccion palpebral inferior 


La exposicion escleral inferior puede ser fisioldgica en pacientes 
con ojos grandes u orbitas poco profundas, aunque generalmente es 
involutiva o secundaria a alguna de las enfermedades de la tabla 1.5. 
Puede ser consecuencia de una blefaroplastia del parpado inferior; 
en grados leves puede corregirse con masaje intenso hacia arriba 
del parpado durante 2 0 3 meses. En otros casos, una operacion 
de tira tarsal puede elevar el parpado ligeramente, pero cuando se 
requiere un elevacion moderada, suele ser necesario un retroceso de 
los retractores inferiores con un espaciador de la lamina posterior; 
se han descrito intervenciones mas complejas para casos graves. 
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Tabla 1.5 Causas de retraccion palpebral 


1. Oftalmopatia tiroidea 


2. Neur6genas 
e Ptosis unilateral contralateral (fig. 1.75A) 
e Acci6n sin oposici6n del elevador del parpado por 
pardalisis facial 
e Regeneraci6n aberrante del III par 
e Sincinesia palpebromandibular de Marcus Gunn 
e Signo mesencefalico posterior de Collier (sindrome 
de Parinaud; fig. 1.75B) 
e Hidrocefalia infantil (Signo del sol poniente; 
fig. 1.75C) 
e Parkinsonismo (fig. 1.75D) 
e Colirios simpaticomiméticos 
3. Mecanicas 
e Hipercorrecci6n quirurgica de la ptosis 
e Cicatrizaci6n cutanea en el parpado superior 
4. Congénitas 
e Aislada 
e Sindrome de retracci6n de Duane 
e Sindrome de Down 
e Reflejo transitorio de «ojos saltones» en lactantes 
sanos 


5. Otras 
e Globo ocular prominente (Seudorretracci6n 
palpebral) 
e Uremia (signo de Summerskill) 
e Idiopatica 


CIRUGIA ESTETICA PALPEBRAL 


Y PERIOCULAR 


Cambios involutivos 


Los cambios involutivos (por envejecimiento) alrededor de los ojos 

pueden dar lugar a problemas funcionales y estéticos que requieran 

tratamiento. 

©® La reduccion en la elasticidad y el grosor de la piel hace que esta 
se vuelva flacida y arrugada. 

© El debilitamiento del tabique de la orbita puede producir pro- 
lapso de la grasa orbitaria. 

© El adelgazamiento y la distensién de los tendones cantales, la 
aponeurosis del musculo elevador del parpado superior y los 
retractores del parpado inferior pueden causar laxitud palpebral 
y ptosis. 

© = Laatrofia de las almohadillas grasas de la érbita y la ceja pueden 
originar enoftalmos y descenso de la ceja. 

© El debilitamiento del musculo frontal y la aponeurosis epi- 
craneal pueden causar caida de las cejas e hiperlaxitud en la piel 
del parpado superior. 

@ El adelgazamiento y la distensién del soporte mediofacial dan 
lugar a descenso con formacion de un surco lagrimal deprimido 
y exacerbacién de las alteraciones del parpado inferior. 

@ El adelgazamiento y la reabsorcion del hueso periorbita- 
rio exacerba la redundancia aparente de los tejidos que lo 
cubren. 


Técnicas no quirurgicas 


Inyeccion de toxina botulinica en los musculos 
perioculares 


La inyeccion de toxina botulinica puede usarse para reducir las 
arrugas, sobre todo las «patas de gallo» del canto lateral y las lineas 
del entrecejo, asi como para «elevar la ceja», reduciendo la accién 
de sus depresores. Puede dar lugar a complicaciones transitorias 
como ptosis, lagoftalmia, ectropién y diplopia. 


Rellenos tisulares 


Se usan para corregir las arrugas por envejecimiento y, mas rara- 
mente, defectos de otras causas, como traumatismos. Entre las 
posibles complicaciones estan las reacciones de hipersensibilidad. 
@ El acido hialuronico es el rellenador tisular mas empleado; puede 
usarse para llenar temporalmente depresiones y reemplazar el 
volumen perdido. Se inyecta por debajo del musculo orbicular y 
su efecto dura entre 3-12 meses, segun el producto empleado. 
El efecto de la grasa autéloga es mas permanente. 
© Otras sustancias son el coldgeno, las microesferas de hidroxi- 
apatita calcica y los rellenadores sintéticos. 


Renovacion cutanea superficial 


La eliminaci6n de las capas superficiales de la piel mediante exfo- 
liantes quimicos o laser puede reducir las arrugas, homogeneizar la 
pigmentacion, eliminar manchas y mejorar la textura, al generar una 
epidermis nueva y aumentar la produccion de coldgeno en la dermis. 


Técnicas quirurgicas 


Blefaroplastia del parpado superior 


Los cambios involutivos del parpado superior se caracterizan por 
laxitud de la piel (dermatocalasia), que hace que los parpados se 
vean hinchados, con pliegues mal definidos, y que aparezca seudo- 
ptosis o ptosis mecanica. Puede producir una sensacién de pesadez 
alrededor de los ojos, dolor en la ceja y, en casos mas avanzados, obs- 
truccién del campo visual superior (fig. 1.76A). La blefaroplastia del 
parpado superior (fig. 1.76B) elimina eficazmente la piel redundante 
y puede combinarse con reduccién de las almohadillas adiposas de 
la orbita superior. Antes de la cirugia, hay que asegurarse de des- 
cartar ptosis del parpado o la ceja, asi como sequedad de la superficie 
ocular. Puede haber complicaciones por reseccién excesiva de piel, 
que origine lagoftalmia y sequedad corneal, y por retirada exagerada 
de grasa orbitaria, que dé lugar a un hundimiento antiestético por 
encima del surco palpebral superior. 


Blefaroplastia del parpado inferior 


Los cambios involutivos del parpado inferior se caracterizan por 
exceso de piel o prolapso de la grasa orbitaria (fig. 1.77A), problemas 
que pueden solucionarse mediante una blefaroplastia (fig. 1.77B). 
@ Abordaje anterior. Cuando hay exceso de piel, se utiliza un 
abordaje anterior para crear un colgajo musculocutaneo, que 
puede reponerse sobre el parpado tras eliminar el tejido sobran- 
te. Al mismo tiempo, puede reducirse la cantidad de grasa de 
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Fig. 1.75 Causas de retracci6n palpebral. (A) Ptosis miasténica unilateral con retracci6n palpebral contralateral; (B) signo de 
Collier; (C) signo de la «puesta de sol» en hidrocefalia infantil; (D) parkinsonismo. 


(Por cortesia de R. Bates - fig. C.) 


las almohadillas de la orbita inferior a través de una pequefia 
incision en el tabique. 

@ <Abordaje posterior. E] abultamiento de las almohadillas adi- 
posas del parpado inferior sin laxitud palpebral ni redundan- 
cia cutdnea se resuelve preferiblemente mediante un abordaje 
transconjuntival posterior. Entre las posibles complicaciones se 
encuentran la retraccién del parpado inferior, las alteraciones 
del contorno palpebral (sobre todo depresién lateral) y el ectro- 
pion franco. 


Correccion de la ptosis de la ceja 


La ptosis de la ceja se asocia con frecuencia a dermatocalasia 

(fig. 1.78A), aunque también puede ser consecuencia de una parilisis 

facial o un traumatismo. La elevacién de la ceja debe preceder, 0 

en ocasiones hacerse de forma simultanea, a la blefaroplastia del 

parpado superior. 

e@ Elevacion directa de la ceja. Se practica una incisién por 
encima de los pelos de la ceja y se reseca una elipse de piel 
(fig. 1.78B). 


@ Elevacién endoscopica de la ceja. A través de pequefias incisio- 
nes sobre la linea de implantacién capilar se puede elevar endos- 
copicamente todos los tejidos de la frente y liberar el periostio 
de las cejas, para estirar de ellas mediante suturas ancladas en 
el hueso frontal en la linea de comienzo del pelo. 


MALFORMACIONES CONGENITAS 


Epicanto 


El epicanto se caracteriza por la presencia de pliegues verticales 
bilaterales de la piel que se extienden desde los parpados superiores 
o inferiores hasta los cantos internos, pudiendo ser causa seudoexo- 
tropia. El epicanto puede afectar a los parpados superiores, inferio- 
res o ambos a la vez; el epicanto inverso, con pliegues que ascienden 
al canto interno desde los parpados inferiores (fig. 1.79A), se asocia 
al sindrome de blefarofimosis. Se corrige mediante una plastia V-Y 
(fig. 1.79B) o una plastia en Z. 
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Fig.1.76 (A) Dermatocalasia grave que reduce el campo : ; : 2 
visual superior; (B) aspecto tras la correcci6n quirurgica. Fig. 177 (A) Dermatocalasia leve y exseso de piel ee parpado 

inferior; (B) aspecto tras blefaroplastia superior e inferior. 


(Por cortesia de A. Pearson.) 


(Por cortesia de A. Pearson.) 


See ' eee | 
Fig. 1.79 Epicanto inverso. (A) Imagen preoperatoria; 
(B) inmediatamente después de una plastia Y-V. 
(Por cortesia de R. Bates - fig. B.) 


Fig. 1.78 (A) Ptosis de la ceja derecha con dermatocalasia; 
(B) tras elevaci6n directa de la ceja. 
(Por cortesia de A. Pearson.) 
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Fig. 1.80 Telecanto. 


Telecanto 


El telecanto es una anomalia poco comun que puede producirse 
aislada o asociada a blefarofimosis y otros sindromes sistémicos. 
Consiste en un aumento de la distancia entre los cantos internos 
debido a la longitud excesiva de los tendones cantales mediales 
(fig. 1.80). No debe confundirse con el hipertelorismo, en el que 
existe mayor anchura de separaci6n ésea entre las 6rbitas. El trata- 
miento consiste en el acortamiento y la refijacidn de los tendones 
cantales mediales a la cresta lagrimal anterior o en la realizacion de 
una sutura transnasal. 


Sindrome de blefarofimosis, ptosis 
y epicanto inverso 


El sindrome de blefarofimosis, ptosis y epicanto inverso (SBPE) es 
un complejo de malformaciones palpebrales que incluye ptosis simé- 
trica moderada o grave con mala funcién del elevador del parpado, 
telecanto y epicanto inverso (v. fig. 1.79A), que se manifiesta por 
estrechez de las hendiduras palpebrales (fig. 1.81). A menudo hay 


Fig. 1.81 Sindrome de blefarofimosis, ptosis y epicanto inverso. 


Parpados 


otras anomalias faciales menores asociadas. Suele heredarse con 
patron AD; tanto el SBPE de tipo I (con insuficiencia ovarica precoz) 
como el tipo II (sin insuficiencia ovarica) se deben a mutaciones 
del gen FOXL2 en el cromosoma 3. E] tratamiento empieza con 
la correccion del epicanto y el telecanto, para seguir con una sus- 
pension frontal bilateral. También es importante tratar la ambliopia, 
presente en alrededor del 50% de los casos. 


Epibléfaron 


El epibléfaron consiste en la presencia de un pliegue cutaneo 
horizontal extra que atraviesa el borde palpebral anterior; es muy 
comtn en individuos de raza oriental. Las pestafias se dirigen 
verticalmente, sobre todo en la parte medial del parpado (figs. 1.82A 
y B). Si se tira del pliegue de piel hacia abajo, las pestafias rotan 
hacia fuera y se observa la posicién normal del parpado (fig. 1.82C); 
no debe confundirse con el entropién congénito, mucho mas raro 
(v. a continuacién). En la mayoria de los pacientes de raza blan- 
ca no se requiere tratamiento porque suele disminuir de forma 
espontanea con la edad. Los casos persistentes pueden corregirse 
quirurgicamente. 


Entropion congénito 


El entropidén del parpado superior suele ser secundario al efecto 
mecanico de la microftalmia, que causa un grado variable de inver- 
sion de dicho parpado. El entropion del parpado inferior (fig. 1.83) 
suele deberse al desarrollo anormal de la aponeurosis retractora 
inferior. El tratamiento consiste en la escisién de una tira de piel 
y musculo con fijacion del pliegue cutaneo al tarso (operacién de 
Hotz). 


Coloboma 


El coloboma congénito aparece rara vez como un defecto de espesor 
total o parcial del parpado unilateral o bilateral. Se debe a un desa- 
rrollo incompleto del parpado, bien por falta de migracién del 
ectodermo palpebral para fusionar los pliegues palpebrales, o bien 
por fuerzas mecanicas como bandas amnioticas. Pueden existir 
colobomas en otras partes del ojo, asi como otras anomalias. Los de- 
fectos pequefios se corrigen con cierre primario, mientras que los 
defectos mas grandes requieren injertos de piel y colgajos rotatorios. 
© Los colobomas del parpado superior se producen en la union 
de sus tercios medio e interno (fig. 1.84.A); se asocian con relativa 
frecuencia a criptoftalmia (v. mas adelante), anomalias faciales 
y sindrome de Goldenhar. 

© Los colobomas del parpado inferior se producen en la union 
entre los tercios medio y externo (fig. 1.84B) y a menudo se 
asocian a enfermedades sistémicas. 

@ El sindrome de Treacher Collins (disostosis mandibulofacial) 
es una enfermedad genéticamente heterogénea caracterizada 
por malformacién de las estructuras derivadas de los arcos 
branquiales primero y segundo, sobre todo de la mandibula 
y auriculares. Uno de sus rasgos es el coloboma del parpado 
inferior, aunque también se han descrito otras alteraciones ocu- 
lares como inclinacién de las hendiduras palpebrales, catarata, 
microftalmia y atresia lagrimal. 
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Fig. 1.83 Entropidn congénito del parpado inferior. 


Criptoftalmia 


La criptoftalmia es una rara anomalia congénita en la que los par- 

pados estan ausentes, siendo reemplazados por una capa continua 

de piel. 

© Criptoftalmia completa. Hay un ojo microftalmico (fig. 1.85A) 
cubierto por una capa fusionada de piel sin separacién entre los 
parpados. 

© Criptoftalmia incompleta. Se caracteriza por parpados rudi- 
mentarios con microftalmia (fig. 1.85B). 

© El sindrome de Fraser es un trastorno de herencia dominan- 
te en el que es frecuente la presencia de criptoftalmia; otros 
hallazgos pueden ser sindactilia y malformaciones urogenitales 
y craneofaciales. 
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Fig. 1.82 (A) Epibléfaron; (B) pestafas apuntando hacia arriba; 
(C) posicio6n normal de las pestafas tras correcci6n manual. 


Fig. 1.84 (A) Colobomas del parpado superior; (B) colobomas 
del parpado inferior en el sindrome de Treacher Collins. 
(Por cortesia de U. Raina - fig. A.) 
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Fig. 1.85 Criptoftalmia. (A) Completa; (B) incompleta. 
(Por cortesia de D. Meyer - fig. A.) 


Euribléfaron 


El euribléfaron designa el ensanchamiento horizontal de la hendi- 
dura palpebral asociado a malposicién de canto externo y ectropién 
lateral (fig. 1.86); puede producir lagoftalmia y queratopatia por 
exposicion. 


Microbléfaron 


El microbléfaron se caracteriza por parpados pequefios, a menudo 
acompaniados de anoftalmia (fig. 1.87). 


Fig. 1.86 Euribléfaron. 


(Por cortesia de D. Taylor y C. Hoyt, de Pediatric Ophthalmology and 
Strabismus, Elsevier 2005.) 
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Fig. 1.87 Microbléfaron asociado a anoftalmia. 


Abléfaron 


En el abléfaron hay una deficiencia tisular en las laminas anteriores 
de los parpados (fig. 1.88A); se corrige mediante reconstruccién 
con injertos de piel. El sindrome de abléfaron-macrostomia se 
caracteriza por una gran «boca de pez» (fig. 1.88B) mas anomalias 
auriculares, cutaneas y genitales. 


Fig. 1.88 (A) Abléfaron; (B) tras la reconstrucci6n; obsérvese 
la gran «boca de pez». 


(Por cortesia de D. Taylor y C. Hoyt, de Pediatric Ophthalmology and 
Strabismus, Elsevier 2005 - fig. A; H. Mroczkowska - fig. B.) 
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Eversion congénita del parpado superior 


La eversion congénita del parpado superior es un raro trastorno 
que se da con mayor frecuencia en bebés de origen afrocaribefio, 
en el sindrome de Down y en la ictiosis congénita (enfermedad 
de la piel colodién; fig. 1.89). Tipicamente es bilateral y simétrico. 
Puede resolverse espontaneamente con tratamiento conservador o 
requerir cirugia. 


Fig. 1.90 Anquilobléfaron filiforme congénito. 


(Por cortesia de D. Taylor y C. Hoyt, de Pediatric Ophthalmology and 
Strabismus, Elsevier 2005.) 


Anquilobléfaron filiforme congénito 


En el anquilobléfaron filiforme congénito los parpados superior 
e inferior estan unidos por apéndices cutaneos (fig. 1.90); la 
mayoria de los casos son esporadicos. El tratamiento consiste 


Fig. 1.89 Eversion congénita del parpado superior en un ; 
paciente con ictiosis. en realizar la seccion transversal con tijeras, sin que se precise 


(Por cortesia de D. Meyer.) anestesia. 
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Introduccion 


sobre la union del canaliculo comtn con el saco lagrimal (punto 
lagrimal interno), impidiendo el reflujo de lagrimas hacia los 
Canaliculo (8 mm) canaliculos. El tratamiento de las obstrucciones canaliculares 
puede resultar complejo. 


@ El saco lagrimal mide 10-12 mm de longitud y se situa en la 


fosa lagrimal, entre las crestas lagrimales anterior y posterior. 


: Saco lagrimal 
S a <= : El hueso lagrimal y la apOfisis frontal del maxilar separan el 
VOSS (10 mm) ; ; aa 
mes? saco lagrimal del meato medio de la fosa nasal. En la dacriocis- 
Conducto torrinostomia (DCR) se crea una anastomosis entre el saco y la 
Ampolla (2 mm) opera mucosa nasal para sortear la obstruccién del conducto nasola- 
mm 


grimal. 


Canaliculo comun Valvula de Hasner e 


El conducto nasolagrimal mide 12-18 mm de largo y representa 
la continuacion inferior del saco lagrimal. Desciende con una 
ligera angulacion lateral y posterior para desembocar en el 
meato nasal inferior, por fuera y debajo del cornete inferior. La 


A abertura del conducto esta cubierta parcialmente por un pliegue 


Fig. 2.1 Anatomia del sistema de drenaje lagrimal. de mucosa (valvula de Hasner). 


INTRODUCCION 


Anatomia 


El sistema de drenaje lagrimal esta formado por las siguientes 


Fisiologia 

Las lagrimas segregadas por las glandulas lagrimales principal y 
accesorias se distribuyen sobre la superficie ocular. Una cantidad 
variable del componente acuoso de la pelicula lagrimal se pierde 
por evaporacion, mientras que el drenaje del resto de las lagrimas 
se produce supuestamente por el siguiente mecanismo (fig. 2.2): 
estructuras (fig. 2.1): © Las lagrimas fluyen por las bandas marginales superior e inferior 


© Los puntos lagrimales se localizan en el limite posterior del (v. fig. 2.2A), se acumulan en el lago lagrimal en sentido medial a 


borde palpebral, en la unién de las cinco sextas partes laterales 
con pestafias (pars ciliaris) y el sexto medial sin pestafas (pars 
lacrimalis). Suelen orientarse ligeramente hacia atras, por lo 
que para inspeccionarlos debe evertirse la zona medial de los 
parpados. El tratamiento del lagrimeo debido a estenosis o 
malposicién de los puntos es relativamente sencillo. 

Los canaliculos lagrimales arrancan verticalmente desde el 
borde palpebral durante unos 2 mm (ampollas). Luego giran 
medialmente y discurren en sentido horizontal durante unos 
8 mm hasta alcanzar el saco lagrimal. Los canaliculos superior e 
inferior suelen unirse para formar el canaliculo comun (> 90% 
de los casos), que se abre a la pared lateral del saco lagrimal. 
Raramente, cada canaliculo entra en el saco por separado. Una 
pequefia solapa de mucosa (valvula de Rosenmiiller) cuelga 


>> lees = 
Sra YO aes 


los puntos lagrimales inferiores y entran luego en los canaliculos 
superior e inferior a través de un mecanismo combinado de 
capilaridad y succién. 

En cada parpadeo, el musculo orbicular ocular pretarsal com- 
prime las ampollas, acorta y comprime los canaliculos horizon- 
tales, y cierra y desplaza los puntos lagrimales medialmente para 
impedir el reflujo. De manera simultanea, la contraccién de la 
parte lagrimal del orbicular ocular crea una presion positiva que 
empuja las lagrimas hacia el conducto nasolagrimal y la fosa 
nasal, con ayuda de fibras de tejido conectivo de disposicién 
helicoidal alrededor del saco lagrimal (v. fig. 2.2B). 

Al abrir los ojos, los canaliculos y el saco se expanden, creando 
una presién negativa que arrastra las lagrimas desde los cana- 


liculos hasta el saco (v. fig. 2.2C). 


Fig. 2.2 Fisiologia del sistema de drenaje lagrimal. 
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Causas de lagrimeo 


La epifora es el rebosamiento de lagrimas en el borde palpebral; 
estrictamente, es un signo mas que un sintoma. Puede deberse a 
dos mecanismos: 
© Hipersecrecién secundaria a enfermedades del segmento 
anterior como ojo seco (lagrimeo paraddjico) o inflamaciones. 
En estos casos, el lagrimeo se asocia a sintomas del trastorno 
subyacente y suele resolverse con tratamiento médico. 
© Drenaje defectuoso por alteraciones del sistema de drenaje 
lagrimal, lo que a su vez puede ser causado por: 
© Malposicién (p. ej., ectropidn) de los puntos lagrimales. 
oO Obstruccién en cualquier punto del sistema de drenaje, 
desde la region puntal hasta la valvula de Hasner. 
© Fallo dela bomba lagrimal, que puede ser secundaria a laxi- 
tud del parpado inferior o debilidad del musculo orbicular 
(p. ej., paralisis facial). 


Evaluacion 


Anamnesis 


Debe preguntarse si hay molestias 0 enrojecimiento ocular para tra- 
tar de descartar hipersecrecién lagrimal. El fallo de drenaje tiende a 
empeorar con el frio y el viento, siendo menos acusado en sitios calidos 
y secos; si el paciente refiere que la lagrima le resbala por la mejilla, 
probablemente exista un fallo de drenaje mas que hipersecrecion. 


Examen externo 


Las anomalias de los puntos lagrimales son la causa mas comun de 

drenaje lagrimal insuficiente. 

© Deben inspeccionarse los puntos lagrimales y los parpados con 
la lampara de hendidura. Es fundamental examinar los puntos 
antes de introducir una canula para la irrigacién diagndstica, 
ya que se dilata transitoriamente la abertura puntal y se oculta 
una posible estenosis. 

o A menudo se observara una epifora evidente en el area 
cantal medial 0, mas raramente, lateral; esto suele indicar 
un drenaje defectuoso mas que una causa irritativa. 

O La existencia de secrecién mucopurulenta visible es mas 
probable en la obstruccién del conducto nasolagrimal que 
en bloqueos mas proximales. 

o Estenosis puntal (fig. 2.3A). Es extremadamente comun; 
se ha informado de su presencia en cerca de la mitad de la 
poblacién general; mas del 50% de los pacientes con estenosis 
evidente estan asintomaticos, en muchos casos por forma- 
cion insuficiente de lagrimas o aumento de su evaporacion. 

oO El ectropion, localizado en el area puntal o con afectacion 
mas amplia del parpado, se asocia a menudo con estenosis 
secundaria (fig. 2.3B). 

© La obstruccién del punto lagrimal, normalmente parcial, 
por un pliegue de conjuntiva redundante (conjuntivocalasia; 
fig. 2.3C) es frecuente, pero a menudo no se diagnostica. 

oO En ocasiones se introduce una pestafia en el punto lagrimal 
(fig. 2.3D). 

oO Una cartincula grande puede separar el punto lagrimal del 
globo ocular (fig. 2.3E). 


Sistema de drenaje lagrimal 


CAPITULO 


o En presencia de laxitud palpebral significativa, rara vez los 
puntos pueden solaparse. 

oO Un punto lagrimal prominente (fig. 2.3F) es tipico de la 
canaliculitis. 

© La piel del parpado a menudo estard moderadamente des- 
camada y eritematosa en la epifora crénica. 

© Debe palparse el saco lagrimal. El reflujo de material mucopu- 

rulento al comprimir indica la presencia de un mucocele (saco 

lagrimal dilatado y lleno de moco) con el sistema canalicular 

permeable, pero obstruccion del extremo inferior del saco o mas 

distal. En la dacriocistitis aguda, la palpacién provoca dolor, por 

lo que debe evitarse. Raramente, la palpacion del saco revelara 

un calculo o un tumor. 


Prueba de desaparicion de fluoresceina 


Debe examinarse la banda lagrimal marginal con la lampara de 
hendidura antes de cualquier manipulacidén de los parpados 0 la 
instilacion de colirios. Muchos pacientes con lagrimeo no tienen una 
epifora evidente, sino que solo muestran un aumento del menisco 
(banda lagrimal marginal) de 0,6 mm o mis (fig. 2.4), frente al valor 
normal de 0,2-0,4 mm. La prueba de aclaramiento de fluoresceina 
consiste en instilar colirio de fluoresceina al 1 0 2% en ambos fondos 
de saco conjuntivales; normalmente no quedara nada 0 casi nada de 
colorante después de 5-10 min. La retencién prolongada indica un 
drenaje lagrimal insuficiente. Esto debe diferenciarse de la «prueba 
de aclaramiento de fluoresceina» empleada para valorar el recambio 
de lagrima en el ojo seco; en esta ultima prueba se mide el colorante 
retenido en el menisco lagrimal 15 min después de instilar 5 pl de 
fluoresceina. 


Irrigacion lagrimal 


La irrigacion lagrimal solo debe llevarse a cabo tras asegurarse de 

que los puntos son permeables; si estan ausentes o marcadamente 

estenoticos, puede ser necesario agrandarlos quirurgicamente antes 

de poder confirmar la permeabilidad de los canaliculos y el conduc- 

to nasolagrimal. Esta contraindicada en caso de infeccién aguda. 

© Se instila anestésico local en el fondo de saco conjuntival. 

© Seagranda el orificio puntal con un dilatador lagrimal (fig. 2.5A), 
introduciéndolo verticalmente y luego inclinandolo en sentido 
horizontal al tiempo que se tracciona lateralmente del parpado 
(figs. 2.5B y C). 

© Se introduce con cuidado en el punto inferior una canula lagrimal 
de 26 0 27 G, curva y de punta roma montada en una jeringa llena 
de suero fisioldgico (3 ml) y, mientras se continua tirando suave- 
mente del borde lateral del parpado, se avanza la canula algunos 
milimetros siguiendo el contorno del canaliculo (fig. 2.5D). 

© Se nota un tope duro si la canula entra en el saco lagrimal y se 
detiene en la pared medial del saco, a través de la cual puede 
sentirse el hueso lagrimal rigido (fig. 2.6A). Esto excluye que 
haya obstruccién completa del sistema canalicular. Luego se 
intenta irrigar suavemente suero fisioldgico. Si el suero pasa 
a la nariz y la garganta, el paciente notara su sabor, y se habra 
comprobado la permeabilidad del sistema lagrimal, aunque 
puede haber una estenosis; en ese caso, los sintomas pueden 
deberse a un fallo sutil del bombeo lagrimal. Si el suero no 
llega a la garganta, existe una obstruccion total del conducto 
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pestania; (E) caruncula grande; (F) punto lagrimal prominente. 


nasolagrimal. En esta situacion, el saco lagrimal se distendera © Se notard un tope blando sia canula se detiene en la unidn del 
ligeramente durante la irrigacion y habra reflujo, normalmente canaliculo comun con el saco lagrimal o mas proximalmente, 
a través de los puntos lagrimales superior e inferior. El material por lo que no entrar en el saco y se percibira la sensacién 
regurgitado puede ser transparente, mucoide o mucopurulento, esponjosa de la canula presionando las partes blandas del 
segtin el contenido del saco lagrimal. canaliculo comun y la pared lateral contra la pared medial 
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Fig.2.4 Aumento de altura del menisco lagrimal tenido con 
fluoresceina. 


del saco y el hueso lagrimal por detras de él (fig. 2.6B). Como 
un canaliculo sinuoso con oclusién de la punta de la canula por 
la pared canalicular también puede producir esta impresion, 
conviene retirar ligeramente la punta, aumentar la tension 


lateral sobre el parpado y de nuevo intentar avanzar la sonda 
con suavidad. En caso de obstrucci6én canalicular inferior, el 
tope blando se acompaniara de reflujo de suero a través del 
punto lagrimal inferior. El reflujo por el punto superior indica 
permeabilidad de los canaliculos superior e inferior, con obs- 
truccién del canaliculo comun. 


Prueba de Jones con colorante 


Las pruebas con colorantes solo estan indicadas cuando se sospeche 
obstruccion parcial del sistema de drenaje. Existe epifora, pero no 
hay anomalias del punto lagrimal y el paciente nota el suero en la 
garganta al irrigar. 

© La prueba primaria (fig. 2.7A) distingue la obstruccién par- 


cial de las vias lagrimales y el fallo del bombeo lagrimal de la 


hipersecrecion primaria de lagrimas. Se instila una gotade _ Fig. 2.5 (A) Dilatacién del punto lagrimal inferior; (B,) técnica 
fluoresceina al 2% en el fondo de saco conjuntival de un solo ojo. de dilataci6n; (D) irrigacion. 


Después de unos 5 min, se introduce un bastoncillo de algodén (Por cortesia de K. Nischal - figs. A y D.) 
empapado en anestésico local debajo del cornete inferior en la 

desembocadura del conducto nasolagrimal. Los resultados se 

interpretan del siguiente modo: 

O Positiva: si se recupera fluoresceina en la nariz, el sistema 


de drenaje lagrimal es permeable. El lagrimeo se debe a 
hipersecrecion y no son necesarias mas pruebas. 

O Negativa: si no se recupera colorante en la nariz, existe una 
obstruccién parcial (de localizacién desconocida) o un fallo 
del mecanismo de bombeo lagrimal. En esta situacion, se 
realiza inmediatamente la prueba secundaria. Hay una 
alta tasa de falsos negativos, es decir, que a menudo no 
se recupera colorante aunque el sistema de drenaje sea 
funcionalmente permeable. Con modificaciones como la 


observacion directa de la orofaringe con luz azul cobalto 


durante hasta 1h puede reducirse la tasa de falsos negativos Fig.2.6 Resultados posibles del sondaje. (A) Tope duro; 
practicamente a cero. (B) tope blando. 
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Positiva 


Negativa 


Positiva 


Fig.2.7 Pruebas con colorante de Jones. (A) Primaria; 
(B) secundaria. 


© La prueba secundaria (de irrigacion) (fig. 2.7B) identifica el 
fallo de la bomba lagrimal o el sitio probable de obstruccion 
parcial, segtin la fluoresceina instilada para la prueba primaria 
haya entrado o no en el saco lagrimal. Se instila anestesia topica 
y se lava la fluoresceina residual del fondo de saco conjuntival. 
A continuacion se irriga el sistema de drenaje manteniendo un 
bastoncillo de algodon bajo el cornete inferior. 
© Positiva: la recuperacion de suero tefiido de fluoresceina en 
la nariz indica que la fluoresceina habia entrado en el saco 
lagrimal, lo que confirma la permeabilidad funcional de las 
vias lagrimales superiores y establece la existencia de una 
obstrucci6n parcial del conducto nasolagrimal distal al saco. 
oO Negativa: si el suero recuperado de la nariz no se ha tefiido, 
se deduce que la fluoresceina no habia entrado en el saco 
lagrimal, lo que implica disfuncién lagrimal superior (puntal 
o canalicular), que puede deberse a obstruccién mecanica 
parcial o a fracaso del bombeo. 


Dacriocistografia con contraste 


La dacriocistografia (DCG; fig. 2.8) consiste en la inyeccién de un 
medio de contraste radiopaco (aceite etiodizado) en los canalicu- 
los seguida de la adquisicion radioldgica de imagenes ampliadas. 
Estaria indicada para confirmar la localizacion exacta de una obs- 
truccion del sistema de drenaje como orientacion para la cirugia, 
y para el diagndstico de diverticulos, fistulas y defectos de relleno 
(p. ej., calculos, tumores). No debe realizarse en caso de infeccion 


Fig. 2.8 Dacriocistograffa (DCG). (A) La DCG convencional sin 
sustracci6n muestra un Ilenado normal en ambos lados; 
(B) Ilenado normal izquierdo y obstruccién en la unidn del 
saco y el conducto nasolagrimal derechos; (C) DCG con 
sustracci6n digital que muestra hallazgos similares a los 
de (B). 


(Por cortesia de A. Pearson.) 
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Fig.2.9 Gammagrafia lagrimal que muestra el paso del 
marcador a través del sistema lagrimal derecho, pero 
obstrucci6n del drenaje en el conducto nasolagrimal 
izquierdo. 


(Por cortesia de A. Pearson.) 


aguda. La DCG es innecesaria si es evidente el sitio de la obs- 
truccion (p. ej., un mucocele con reflujo). Un dacriocistograma 
normal en presencia de epifora subjetiva y objetiva sugiere fracaso 
del bombeo lagrimal, aunque esto se demuestra mas facilmente 
mediante la simple irrigacién. 


Gammagrafia lagrimal 


La gammagrafia (fig. 2.9) evalua el drenaje lagrimal en condiciones 
mas fisioldgicas que la DCG mediante el marcado de las lagrimas 
con una sustancia radiactiva y el seguimiento de su avance. Aunque 
no proporciona una visualizacién anatomica tan detallada como 
la DCG, puede usarse para identificar la ubicacién de un bloqueo 
parcial o funcional (p. ej., si no penetra lagrima en los canaliculos, 
se localiza el sitio de la obstruccién fisiolégica en los parpados), para 
confirmar una obstruccién funcional o, a veces, para comprobar 
la presencia de un drenaje normal que contraindicaria la cirugia. 


TC y RM 


La tomografia computarizada (TC) y la resonancia magnética (RM) 
se emplean ocasionalmente para estudiar las obstrucciones lagrima- 
les; por ejemplo, al investigar los senos paranasales 0 si se sospecha 
patologia asociada en el saco lagrimal. 


Examen nasal interno 


La evaluacion de la fosa nasal, sobre todo mediante endoscopia, 
puede ser muy valiosa para detectar obstrucciones por pdlipos 
nasales o una desviacion de tabique. 


OBSTRUCCION ADQUIRIDA 


Conjuntivocalasia 


La conjuntivocalasia se caracteriza por uno o mas pliegues de con- 
juntiva redundante que prolapsan por encima del borde palpebral 


inferior (v. fig. 2.3C). Puede exacerbar los sintomas de ojo seco y a 
menudo da lugar a epifora, situacidn que puede pasar desapercibida. 
Se cree que se trata basicamente de un proceso involutivo con pér- 
dida de la adherencia normal de la conjuntiva a la capsula de Tenon 
y la epiesclera subyacentes, pudiendo ser andloga a las anomalias 
conjuntivales que originan queratoconjuntivitis limbica superior 
(v. capitulo 5). Es posible que también estén implicados procesos 
crénicos con inflamacion leve de la superficie ocular (p. ¢j., ojo seco, 
blefaritis). Si es grave, puede haber riesgo de pliegue redundante 
(fig. 2.10). 
© La observacion o los lubricantes pueden ser apropiados en 
casos leves. 
© Corticoides tépicos u otros antiinflamatorios. 
Entre las opciones quirurgicas se incluyen la fijacion de la con- 
juntiva bulbar a la esclera con tres suturas reabsorbibles (p. ej., 
poliglactina de 6-0) situadas a 6-8 mm del limbo, 0 la reseccién 
de un area semilunar de conjuntiva bulbar redundante, con el 
limite anterior a unos 6 mm del limbo; se han descrito técnicas 
con sutura de los bordes del area extirpada o su sustitucién por 
membrana amnidtica. 


Estenosis puntal primaria 


La estenosis primaria (v. fig. 2.3A) tiene lugar en ausencia de ever- 

sién puntal. Normalmente se debe a blefaritis crénica 0 estenosis 

idiopatica; otras posibles causas serian las infecciones palpebrales 

por herpes simple o herpes zoster, la radioterapia local, la con- 

juntivitis cicatrizante, el tratamiento crénico del glaucoma con 

colirios, farmacos citotéxicos sistémicos como el 5-fluorouracilo 

y enfermedades sistémicas raras como la porfiria cutanea tarda. 

© Puede probarse con la dilatacion aislada del punto lagrimal, 
aunque rara vez consigue una mejoria mantenida. 

© Suele ser necesaria una puntoplastia. Se han descrito diversas 
técnicas, en las que se agranda el punto lagrimal mediante uno, 
dos (fig. 2.11) 0 tres cortes con retirada de la pared posterior de la 
ampolla, y procedimientos que emplean trepanacion mecanica, 
laser o microcirugia; también puede realizarse una tutorizacion 
(stent) transitoria. 


Fig. 2.10 Conjuntivocalasia. Gran pliegue expuesto con 
tincién de conjuntiva y cornea por rosa de Bengala. 
(Por cortesia de S. Tuft.) 
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Fig.2.11 Puntoplastia de dos cortes. (A) Técnica; (B) aspecto 
postoperatorio. 


La estenosis secundaria se produce cuando la eversién del punto 

lagrimal da lugar a que no puedan entrar las lagrimas de modo 

crénico; suele abordarse asociando la puntoplastia a la correccion 

quirurgica de la eversion. 

© La cauterizacion retropuntal (Ziegler) puede usarse en casos de 
eversion pura del punto lagrimal. Se aplican quemaduras en la 
conjuntiva palpebral aproximadamente 5 mm por debajo del punto 
lagrimal, que se invertira por consiguiente contracci6n tisular. 

© La conjuntivoplastia medial puede emplearse cuando haya un 
ectropion medial mas extenso sin laxitud horizontal significa- 
tiva. Se reseca un area tarsoconjuntival en forma de rombo, de 
4mm de altura y 8 mm de anchura, paralelo e inferolateral al 
canaliculo y el punto lagrimal, tras lo cual se aproximan los bor- 

12), 


La incorporacion de los retractores del parpado inferior en las 


des superior e inferior de la herida mediante suturas (fig 


suturas favorece la reposicion correcta. 

© El tensado del parpado inferior, normalmente con una tira 
tarsal, se usa para corregir la laxitud del parpado inferior, y 
puede combinarse con una conjuntivoplastia medial si existe 
un componente significativo de ectropién medial. 


TARRANT 


Fig. 2.12 Conjuntivoplastia medial. 


Se produce por causas congénitas, traumatismos, infecciones por 
herpes simple, farmacos y radiaciones. La dacriocistitis crénica 
puede dar lugar a que se forme una membrana en el canaliculo 
comun. E] abordaje quirtirgico inicial tiende desde hace pocos afios 
a preservar la estructura anatémica fisioldgica. 
© La obstruccion parcial del canaliculo comun o los canaliculos 
individuales, o bien a cualquier nivel del sistema de drenaje 
lagrimal, puede tratarse mediante la simple intubacién de uno 
o ambos canaliculos con tutores de silicona, que se dejan colo- 
cados entre 6 semanas y 6 meses (fig. 2.13). 
© Obstrucci6n total de un canaliculo individual 
oO Trepanacion canalicular con un minitrépano especifico 
(Sisler) seguida de intubacién; también se ha descrito la 
trepanacion usando un catéter intravenoso con el trocar 
retraido a modo de stent que se avanza luego para superar la 
obstruccién. También puede recurrirse a la canaliculoplastia 
con globo y a técnicas endoscépicas con laser. Estas opciones 
menos invasivas consiguen resultados peores que la cirugia 
mas agresiva. 


Fig. 2.13 Stent lagrimal de silicona in situ. 
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Sistema de drenaje lagrimal 


Si hay 6-8 mm de canaliculo normal permeable entre el pun- 
to lagrimal y la obstruccidn, puede realizarse la anastomosis 
de la parte permeable del canaliculo y el saco lagrimal, con 
intubacién posterior (canaliculodacriocistorrinostomia 
[CDCR]). 

Cuando la obstruccion es grave o no es posible anastomosar 
los canaliculos funcionantes con el saco lagrimal, la solucion 
quirurgica convencional es la conjuntivodacriocistorrinos- 
tomia con insercién de un tubo de vidrio (de Lester Jones) 
(fig. 2.14); esta técnica también puede aplicarse cuando el 
sistema lagrimal esta intacto pero no funciona por fracaso 
de la bomba fisioldgica (p. ej., pardlisis facial). La operacién 
es similar a la de una DCR (v. mas adelante) externa, pero 
ademas se reseca la caruncula y se crea un trayecto para el 
tubo de vidrio entre el lago lagrimal y el saco. La satisfaccion 
del paciente es variable. 


Obstruccion del conducto nasolagrimal 


@ Causas 

© Estenosis idiopatica, la més comun con diferencia. 

© Traumatismo nasoorbitario, incluida la cirugia nasal y para- 
nasal. 

oO Enfermedades granulomatosas como granulomatosis de 
Wegener y sarcoidosis. 

© Infiltracién por tumores nasofaringeos. 

Tratamiento 

Oo La DCR convencional (externa) esta indicada para obs- 


trucciones distales a la abertura medial del canaliculo 
comun; consiste en la anastomosis del saco lagrimal con 
la mucosa del meato nasal medio. La intervencion suele 
realizarse bajo anestesia general con hipotension. Se prac- 
tica una incision vertical en la piel 1o mm medial al canto 
interno, se exponen el tendon cantal medial y el saco lagri- 
mal y se apartan, y, tras retirar el hueso interpuesto, se hace 
una incision en el saco para unirlo a una abertura creada 


Fig. 2.14 (A) Tubo de Lester Jones; (B) TC con reconstrucci6n 
tridimensional del tubo in situ. 


en la mucosa nasal (fig. 2.15). La tasa de éxitos supera el 
90%; puede fracasar por tamafio 0 posicioén inadecua- 
dos de la osteotomia, obstruccién canalicular comtn no 
diagnosticada, cicatrizacién o «sindrome del sumidero», 
en el que la abertura quirtrgica en el hueso lagrimal es 
demasiado pequeiia y alta. Las posibles complicaciones 


Fig. 2.15 Dacriocistorrinostomia. 
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YP Obstruccién congénita 


incluyen cicatrizacion cutanea, lesion de las estructuras 


del canto interno, hemorragias, infecciones y rinorrea de 
liquido cefalorraquideo si se penetra inadvertidamente en 
el espacio subaracnoideo. 

oO La DCR endoscépica engloba diferentes técnicas. Puede 
pasarse una sonda luminosa por el sistema canalicular hasta 
el saco lagrimal para guiar un abordaje endoscépico desde la 
fosa nasal, o bien puede practicarse una operaci6n microen- 
doscépica transcanalicular con un taladro o un laser para 
crear la comunicacion con la cavidad nasal. Las ventajas res- 
pecto ala DCR convencional incluyen una alteracién general 
menos acusada con minima pérdida de sangre y menor 
riesgo de escape de liquido cefalorraquideo, la ausencia de 
incision cutanea y, por lo general, un tiempo quirurgico mas 
breve. Sus desventajas serian una tasa ligeramente menor 
de éxitos y problemas de visualizacion, por lo que a veces se 
requieren procedimientos adicionales. 

© Otros procedimientos, a menudo reservados para obstruc- 
ciones parciales del conducto nasolagrimal, serian el sondaje 
con intubacion, la insercién de un stent y la dacriocistoplas- 
tia con globo. 


Dacriolitiasis 


Puede haber dacriolitos (calculos lagrimales) en cualquier parte del 
sistema lagrimal. Son mas frecuentes en hombres. Aunque la patoge- 
nia no esta clara, se ha propuesto que el estancamiento lagrimal por 
obstruccién inflamatoria puede precipitar la formacién de calculos, 
lo que tiende a asociarse a metaplasia escamosa del epitelio del saco 
lagrimal. A menudo se presenta en la edad adulta, con sintomas 
como epifora intermitente, ataques recurrentes de dacriocistitis 
aguda y distensidn del saco lagrimal. 

El saco lagrimal esta distendido y relativamente firme, pero no 
inflamado ni doloroso a la palpacién como en la dacriocistitis 
aguda. 

Puede haber o no reflujo de moco a la presién. El tratamiento 
consiste en la DCR. 


OBSTRUCCION CONGENITA 


Obstruccion del conducto nasolagrimal 


El extremo inferior del conducto nasolagrimal, en la zona de la val- 
vula de Hasner, es la ultima porcién del sistema de drenaje lagrimal 
que se canaliza, haciéndose por lo general totalmente permeable 
poco después del nacimiento. Aparece epifora en no menos del 20% 
de los recién nacidos, pero suele resolverse de manera espontanea 
durante el primer afio en mas del 95% de los casos; se ha sugerido 
que la epifora precoz con resolucién espontanea puede considerarse 
una variante de la normalidad. 
@ Signos 
oO La epifora y la aglutinacién de pestafias pueden ser cons- 
tantes o intermitentes, pudiendo ser especialmente ostensi- 
bles cuando el bebé tiene una infeccién respiratoria alta; 
los episodios asociados de conjuntivitis bacteriana franca 
pueden tratarse con un antibidtico tépico de amplio espectro. 


© La presion suave sobre el saco lagrimal puede provocar 
reflujo mucopurulento. 

© La dacriocistitis aguda es muy poco frecuente. 

oO Se debe confirmar que la funcion visual es normal en la 
medida de lo posible y llevar a cabo una exploracion del 
segmento anterior con valoracién del reflejo rojo. 

© La prueba de desaparicién de fluoresceina (v. anterior- 
mente) es muy especifica en este contexto; normalmente 
debe quedar a lo sumo una fina linea de colorante tras 
5-10 min al inspeccionar con luz azul en una habitacion 
en penumbra. 

© El diagnéstico diferencial incluye otras causas congénitas 
de lagrimeo, como atresia de puntos lagrimales; deben des- 
cartarse el glaucoma congénito, la conjuntivitis cronica (p. ej., 
por clamidias), la queratitis y la uveitis. 

© Tratamiento 

© Seha propuesto que el masaje del saco lagrimal puede rom- 
per una obstruccién membranosa por la presion hidrostatica. 
Se coloca inicialmente el dedo indice sobre el canaliculo 
comun para impedir el reflujo y luego se desliza sobre el saco, 
haciendo un masaje hacia abajo. No se han determinado la 
probabilidad de éxito y la pauta optima. 

© Sondaje. La introduccién de un alambre fino por el sistema 
canalicular y el conducto nasolagrimal (fig. 2.16) para romper 
la obstruccién membranosa de la valvula de Hasner suele 
considerarse el tratamiento definitivo, y puede ir precedido 
y seguido de irrigacién para confirmar el sitio de la obs- 
truccién y su permeabilizacién posterior, respectivamente. 
El sondaje puede repetirse si fracasa un primer intento. El 
sondaje guiado por endoscopia nasal aumenta la probabi- 
lidad de éxito, y debe valorarse al menos cuando se repita 
el procedimiento. Si los sintomas son leves a moderados, el 
sondaje puede demorarse hasta la edad de 12-18, 0 incluso 
24, meses, y se realizara bajo anestesia general. Cuando los 
sintomas sean mas acusados, puede estar indicado el sondaje 
precoz, que en nifios pequefios puede practicarse con anes- 
tesia topica en régimen ambulatorio. Conlleva el riesgo de 
inducir una estenosis canalicular por el traumatismo de la 


Fig. 2.16 Sondaje del conducto nasolagrimal. 
(Por cortesia de K. Nischal.) 
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Fig.2.17 Dacriocele congénito. 
(Por cortesia de A. Pearson.) 


sonda, lo que puede ser relativamente comun. Debe obser- 
varse que hay pocas pruebas de que se consiga un resultado 
final diferente a los 24 meses con 0 sin intervencion. El fra- 
caso del sondaje puede deberse a alteraciones anatémicas, lo 
que suele reconocerse por la dificultad para pasar la sonda y 
la consiguiente falta de permeabilidad del sistema de drenaje 
a la irrigacion. 
© Las opciones tras un sondaje fallido incluyen la intubacién con 
tutores de silicona con o sin dilatacién con globo del conducto 
nasolagrimal, los procedimientos endoscépicos y la DCR. 


El dacriocele congénito (amniotocele) es una acumulacién de 
liquido amniotico 0 moco en el saco lagrimal debido a una valvula 
de Hasner no perforada. Se presenta en torno al nacimiento con 
una hinchazon quistica azulada en o por debajo del canto interno 
(fig. 2.17) acompafiada de epifora. Si el componente intranasal 
es grande, puede causar disnea. No debe confundirse con un 
encefalocele, que se caracteriza por una tumoracion pulsatil por 
encima del tendon cantal medial. Es frecuente que se resuelva solo 
con tratamiento conservador, pero, si fracasa, suele ser necesario 
el sondaje. 


La canaliculitis crénica es una enfermedad poco comun, a menudo 
causada por Actinomyces israelii, una bacteria anaerébica grampo- 
sitiva. En ocasiones puede dar lugar a cicatrizacién y obstruccién 
canalicular. Se presenta como una epifora unilateral asociada a 
conjuntivitis mucopurulenta crénica refractaria al tratamiento 
convencional. Hay enrojecimiento y edema pericanalicular, y se 
observa secrecién mucopurulenta al presionar sobre el canaliculo 
2.3F) puede 
ser una pista para el diagndstico en casos leves. A diferencia de la 


(fig. 2.18A). La prominencia del punto lagrimal (v. fig 


dacriocistitis, el saco lagrimal no esta afectado. Las concreciones 


(granulos de azufre) son productos metabdlicos de Actinomyces 
y otras bacterias que usan sulfuro de hidrdgeno, y clasicamente se 
pueden exprimir apretando el canaliculo o tras la canaliculotomia 
(fig. 2.18B). Puede probarse inicialmente con un antibidtico tépico 
como una fluoroquinolona cuatro veces al dia durante 10 dias, pero 
rara vez es eficaz, a menos que se combine con la canaliculotomia 
(incision lineal en la cara conjuntival del canaliculo) y el raspado 
de las concreciones. El sindrome del fondo de saco gigante (v. capi- 
tulo 5), la dacriolitiasis y un diverticulo lagrimal pueden originar 
un cuadro clinico similar. El herpes simple es una causa clasica de 
canaliculitis aguda, no crénica. 


La infeccién del saco lagrimal suele deberse a obstruccién del con- 
ducto nasolagrimal. Puede ser aguda 0 cronica, y casi siempre por 
estafilococos 0 estreptococos. 


Fig. 2.18 Canaliculitis cronica. (A) Secreci6n mucopurulenta 
al presionar sobre el canaliculo superior inflamado; 

(B) concreciones de azufre expuestas mediante 
canaliculotomia. 

(Por cortesia de S. Tuft - fig. B.) 


13 


Dacriocistitis 


Fig. 2.19 (A) Dacriocistitis aguda; (B) absceso lagrimal y 
celulitis preseptal; (C) fistula lagrimal. 
(Por cortesia de A. Pearson - figs. B y C.) 


Fig. 2.20 (A) Mucocele; (B) expresi6n de material mucopurulento. 
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CAPITULO 


Sistema de drenaje lagrimal — 


Dacriocistitis aguda 


Se presenta con dolor de comienzo subagudo en el area del canto 
interno asociado a epifora. Aparece una tumoracién enrojecida, ten- 
say muy dolorosa a la palpacion en el canto interno (fig. 2.19A) que 
normalmente evoluciona a la formacién de un absceso (fig. 2.19B); 
puede asociarse a celulitis preseptal. 
@ Tratamiento 
o El tratamiento inicial consiste en la aplicacidn de compresas 
calientes y antibidticos orales como cloxacilina o amoxicilina- 
clavulanico; no deben realizarse irrigacion ni sondaje. 
© Puede valorarse sajar el absceso y drenarlo si se observa 
fluctuacion por pus y el absceso esta a punto de abrirse 
espontaneamente, lo que comporta el riesgo de una fistula 
persistente desde el saco hasta la piel (fig. 2.19C). 


© Después de que se haya controlado la infeccién aguda, suele 
ser necesaria la DCR para reducir el riesgo de infeccién 
recurrente. 


Dacriocistitis cronica 


Se presenta con epifora crénica, que puede asociarse a conjuntivitis 
unilateral crénica o recidivante. Suele apreciarse un mucocele en 
forma de tumoracion indolora en el canto interno (fig. 2.20A), 
pero aunque no haya un abultamiento evidente, la presion sobre 
el saco normalmente produce reflujo canalicular mucopurulento 
(fig. 2.20B). El tratamiento consiste en la DCR, a menudo facilitada 
por la dilatacién del saco lagrimal. 
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Introduccion 


INTRODUCCION 


Anatomia 


La orbita es una cavidad en forma de pera cuyo tallo seria el canal 

Optico (fig. 3.1). 

@ El techo esta formado por dos huesos: el ala menor del esfe- 
noides y la placa orbitaria del hueso frontal. Se localiza por 
debajo de la fosa craneal anterior y el seno frontal. Un defecto 
en el techo orbitario puede causar proptosis pulsatil por trans- 
misi6n de las pulsaciones del liquido cefalorraquideo a la 
orbita. 

© La pared lateral también esta compuesta por dos huesos: el ala 
mayor del esfenoides y el hueso malar. La mitad anterior del 
globo ocular es vulnerable a los traumatismos laterales, ya que 
protruye por delante del reborde orbitario lateral. 

© Elsuelo esta formado por tres huesos: malar, maxilar y palati- 
no. La parte posteromedial del hueso maxilar es relativamente 
débil y puede verse afectada por una fractura «en estallido» 
(v. capitulo 21). El suelo orbitario también forma el techo del 
seno maxilar, por lo que un carcinoma maxilar que invada la 
orbita puede desplazar el ojo hacia arriba. 

© La pared medial consta de cuatro huesos: maxilar, lagrimal, 
etmoides y esfenoides. La lamina papiracea, que forma parte 
de la pared medial, es fina como el papel y esta perforada por 
abundantes orificios para nervios y vasos sanguineos. Por 
ello, la celulitis orbitaria con frecuencia es secundaria a una 
sinusitis etmoidal. 

@ Lahendidura orbitaria superior es una ranura que conecta el 
craneo y la orbita, entre las alas mayor y menor del esfenoides; 
la atraviesan numerosas estructuras importantes. 
© La parte superior contiene los nervios lagrimal, frontal y 

troclear, y la vena oftalmica superior. 


Agujero dptico 


Frontal 


Alas menor y mayor 
del esfenoides 


Hendiduras orbitarias 


superior e inferior 


Cigomatico 


Surco infraorbitario 
Maxilar 


Fig. 3.1 Anatomia de la 6rbita. 


Sutura cigomatico-maxilar 


© La parte inferior contiene las divisiones superior e inferior 
del III par craneal, el VI par y los nervios nasociliares, asi 
como fibras simpaticas procedentes del plexo cavernoso. 

© Lainflamacién de la hendidura orbitaria superior y el vértice 
de la érbita (sindrome de Tolosa-Hunt) puede, por tanto, dar 
lugar a multitud de signos, como oftalmoplejia y obstruccién 
del drenaje venoso. 

© La hendidura orbitaria inferior se situa entre el ala mayor del 

esfenoides y el maxilar, conectando la érbita con las fosas pteri- 

gopalatina e infratemporal. Por ella discurren el nervio maxilar, 

el nervio cigomatico y las ramas del ganglio pterigopalatino, asi 

como la vena oftalmica inferior. 


Cuadro clinico 


Sintomas 


Los sintomas de las enfermedades orbitarias incluyen edema de 
parpados y conjuntiva, enrojecimiento, lagrimeo, dolor (a veces 
provocado o exacerbado por los movimientos oculares), mayor 
prominencia ocular, desplazamiento o hundimiento aparente del 
ojo, vision doble o borrosidad visual y, en ocasiones, una sensacion 
pulsatil o un soplo audible. 


Afectacion de partes blandas 


Pueden aparecer edema palpebral y periocular, cambio de colora- 
cion de la piel, quemosis (edema de la conjuntiva que puede afectar 
al pliegue semilunar y la cartincula) e hiperemia epibulbar (fig. 3.2) 
por trastornos como la oftalmopatia tiroidea, las orbitopatias infla- 
matorias y la obstruccién del drenaje venoso. 


Proptosis 


La proptosis (fig. 3.3) se define como una protrusién anormal de 
un 6rgano, aunque suele aplicarse al globo ocular, mientras que 


Hendidura supraorbitaria 


Hendidura troclear 


Etmoides 


Cresta lagrimal anterior 
Lagrimal 
Palatino 


Agujero infraorbitario 
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CAPITULO 


Orbita 


Fig.3.2 Quemosis y congestion en enfermedades de la 
Orbita. 


exoftalmos es un término especifico para el ojo. Puede deberse a 
lesiones retrobulbares 0, mas raramente, a una érbita poco profunda. 
La porcién intraorbitaria del nervio dptico es mas larga (25 mm) que 
la distancia entre la parte posterior del globo ocular y el canal dptico 
(18 mm). Esto permite un grado significativo de desplazamiento hacia 
delante del ojo (proptosis) sin que se estire excesivamente el nervio. 
@ La proptosis asimétrica se detecta con facilidad mirando al 
paciente desde arriba por detras (fig. 3.4A). 
© La direccion de la proptosis puede indicar la probable causa. 
Por ejemplo, las lesiones ocupantes de espacio dentro del cono 
muscular, como los hemangiomas cavernosos 0 los tumores del 
nervio Optico, causan proptosis axial, mientras que las lesiones 


extraconales suelen dar lugar a proptosis combinada con dis- 
topia (v. mas adelante). 

© La distopia implica desplazamiento del globo ocular en el 
plano coronal y suele deberse a masas orbitarias extraconales, 
como un tumor de la glandula lagrimal (fig. 3.4B). El desplaza- 
miento horizontal se mide desde la linea media (la nariz) hasta 
el centro de la pupila, mientras que la distopia vertical se mide 
en una escala vertical perpendicular a una regla horizontal 
colocada sobre el puente nasal. El ojo medido debe mirar al 
frente, lo que puede facilitarse tapando el otro ojo si es preciso. 

@ La gravedad de la proptosis puede medirse con una regla 
de plastico apoyada en el reborde orbitario lateral 0 con el 
exoftalmémetro de Luedde®, basado en un principio similar. 
Normalmente se emplea una exoftalmometro binocular (p. ej., 


Fig.3.4 Signos generales de orbitopatia. (A) Proptosis 
izquierda vista desde arriba; (B) distopia inferior derecha; 
(C) medicién de la proptosis con exoftalmémetro. 


de Hertel), con el que se visualizan los vértices corneales 
para determinar el grado de protrusi6n ocular en una escala 
(fig. 3.4C). Las mediciones pueden tomarse en reposo y con 
maniobra de Valsalva. Los valores mayores de 20 mm indican 
proptosis, y una diferencia de 2-3 mm o mas entre ambos ojos 


. es sospechosa con independencia de los valores absolutos. Tam- 
Fig. 3.3 Proptosis bilateral. bién hay que anotar las dimensiones de las aberturas palpebrales 
(Por cortesia de C. Barry.) y si hay lagoftalmia. 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


booksmedicos.org 


80 


© Laseudoproptosis (falsa impresién de proptosis) puede deberse 
a asimetria facial, agrandamiento del globo ocular (p. ej., por 
miopia magna o buftalmos), retraccién palpebral o enoftalmos 
contralateral. 


Enoftalmos 


El enoftalmos es la recesién del globo ocular en la drbita. Entre las 
posibles causas se incluyen anomalias congénitas o traumaticas de 
las paredes orbitarias, la atrofia del contenido de la orbita (p. ej., por 
radioterapia, esclerodermia, frotamiento cronico del ojo en bebés 
ciegos [signo oculodigital]) o esclerosis de dicho contenido (p. ej., 
carcinoma metastasico escirro, orbitopatia inflamatoria). El seudo- 
enoftalmos puede deberse a un ojo pequefio o hundido (microftalmia 
0 tisis del globo), a ptosis o a proptosis/seudoproptosis contralateral. 


Oftalmoplejia 


La limitacién de los movimientos oculares es muy comun en las 
orbitopatias. Puede deberse a tumores orbitarios, miopatia res- 
trictiva (p. ej., oftalmopatia tiroidea; fig. 3.5), miositis orbitaria, 
atrapamiento de musculos o partes blandas en una fractura de la 
pared orbitaria y afectacién de nervios oculomotores asociados a 
lesiones del seno cavernoso, las hendiduras orbitarias y la orbita pos- 
terior (p. ej., fistula carotidocavernosa, sindrome de Tolosa-Hunt, 
tumores malignos de la glandula lagrimal). Pueden emplearse las 
siguientes pruebas para diferenciar si el déficit de movilidad es de 
origen restrictivo o neuroldgico: 
© Prueba de duccién forzada. Bajo anestesia tdpica, se sujeta con 
pinzas la insercién de un musculo en el ojo afectado y se rota 
este hacia donde esta limitado su movimiento; la resistencia al 
movimiento indica un problema restrictivo; si no se encuentra 
resistencia, la causa es una lesién neuroldgica. 
© La prueba de la presién intraocular (PIO) diferencial provoca 
menos malestar que la duccién forzada y obtiene una medicién 
objetiva en vez de una valoracién subjetiva. Se mide la PIO 


en posicion primaria de la mirada y luego con la mirada del 
paciente en direccién hacia el lado del déficit de movilidad; un 
aumento de 6 mmHg o mas denota resistencia transmitida al 
ojo por restriccién muscular (signo de Braley). 

© Los movimientos oculares sacadicos tienen menor velocidad 
en caso de lesiones neurolégicas, mientras que en los cuadros 
restrictivos se observa una velocidad sacddica normal con 
detencion brusca del movimiento del ojo. 


Propiedades dinamicas 


© El aumento de la presién venosa por descenso de la cabeza, 
maniobra de Valsalva 0 compresién yugular puede inducir o 
exacerbar la proptosis en pacientes con anomalias venosas de 
la orbita o lactantes con hemangioma capilar orbitario. 

© El frémito (sensaci6n pulsatil) se produce por una comunica- 
cidn arteriovenosa o un defecto del techo orbitario. En la pri- 
mera, las pulsaciones pueden asociarse a soplo segun el tamafio 
de la comunicacion. En los defectos del techo, las pulsaciones se 
transmiten desde el cerebro a través del liquido cefalorraquideo 
y se acompanian de soplo. Las pulsaciones suaves se detectan 
mejor en la lampara de hendidura, sobre todo mediante tono- 
metria de aplanamiento. 

© Puede encontrarse un soplo en los casos de fistula carotidoca- 
vernosa importante. Se oye mejor con la campana del fonendos- 
copio y se atenuia o desaparece comprimiendo suavemente la 
arteria carétida ipsolateral en el cuello. 


Cambios oftalmoscopicos 


@ El edema de papila 6ptica puede ser el signo inicial de una 
neuropatia éptica compresiva (fig. 3.6A). 

© La atrofia dptica (fig. 3.6B), que puede ir precedida de edema, 
es tipica de las neuropatias 6pticas compresivas graves, como 
ocurre en ciertos casos de oftalmopatia tiroidea y tumores del 
nervio 6ptico. 


Fig. 3.5 Miopatia restrictiva con retraccién palpebral y proptosis bilateral en oftalmopatia tiroidea (las nueve posiciones de la 
mirada). 
(Por cortesia de C. Barry.) 
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Las colaterales optociliares se originan por dilatacién de 
capilares peripapilares preexistentes, que desvian sangre desde 
el sistema de la vena central de la retina hacia la circulacién 
coroidea peripapilar cuando existe una obstruccién de los 
canales de drenaje normales. En la oftalmoscopia se observan 
estos vasos como grandes canales tortuosos situados mas fre- 
cuentemente en el lado temporal y que desaparecen en el borde 
papilar (fig. 3.6C). Las colaterales pueden asociarse a cualquier 
tumor orbitario o del nervio éptico que comprima la porcién 
intraorbitaria del nervio dptico y dificulte el flujo sanguineo 
por la vena central de la retina. El tumor que da lugar con mas 
frecuencia a cortocircuitos vasculares es el meningioma de la 
vaina del nervio dptico, pero también pueden producirse con 
el glioma del nervio dptico, la oclusién de la vena central de la 
retina, la hipertensién intracraneal idiopatica y el glaucoma. 


Fig.3.6 Cambios oftalmoscdpicos en enfermedades orbitarias. (A) Edema de papila; (B) atrofia 6ptica; (C) vasos optociliares 
en un edema de papila crénico; (D) pliegues coroideos. 
(Por cortesia de S. Chen - fig. D.) 


Los pliegues coroideos (fig. 3.6D) se comentan con detalle en 
el capitulo 14; pueden acompajiar a gran variedad de lesiones 
orbitarias. Aunque tienden a ser mds comunes en casos con 
proptosis marcada y tumores de localizacion anterior, en oca- 
siones pueden preceder a la aparicién de proptosis. 


La tomografia computarizada (TC) es util para mostrar las 
estructuras dseas y la localizacién y el tamafio de las lesiones 
ocupantes de espacio. Es especialmente valiosa en pacientes 
con traumatismos orbitarios porque puede detectar peque- 
fias fracturas, cuerpos extrafios, sangre, herniacién de mus- 
culos extraoculares y enfisema (v. capitulo 21). Sin embargo, no 
sirve para distinguir las diferentes masas patoldgicas de partes 
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blandas, ya que son radiolégicamente isodensas. A menudo 


esta indicada para confirmar un absceso orbitario en casos de 
celulitis. 

© La resonancia magnética (RM) puede demostrar lesiones 
en el vértice orbitario y la extension intracraneal de tumores 
orbitarios, siendo util también para estudiar las orbitopatias 
inflamatorias. Las imagenes con recuperacion de inversion tau 
corta (STIR) son utiles para valorar la actividad inflamatoria de 
la oftalmopatia tiroidea (v. capitulo 19). 

© La radiografia simple se usa poco, salvo para realizar el diag- 
ndstico inicial de lesiones dseas traumaticas. 

© La ecografia puede aportar informacion util, sobre todo con 
equipos de alta resolucién y un examinador con experiencia, 
pero no permite explorar el vértice de la érbita. 

© Labiopsia por puncién puede practicarse ocasionalmente, sobre 
todo cuando se sospeche un proceso neoplasico. Entre sus posi- 
bles complicaciones estan la hemorragia y la perforacion ocular. 


OFTALMOPATIA TIROIDEA 


Introduccion 


La oftalmopatia tiroidea (OT), también conocida como orbitopatia 
tiroidea y oftalmopatia de Graves, es una enfermedad orbitaria muy 
comun, siendo la causa mas frecuente de proptosis tanto bilateral 
como unilateral en los adultos. 


Tirotoxicosis 


La tirotoxicosis (hipertiroidismo) es un trastorno por secrecién 
excesiva de hormonas tiroideas. La enfermedad de Graves, que 
supone la forma mas comun de hipertiroidismo, es un trastorno 
autoinmunitario en el que anticuerpos IgG se unen a los receptores 
de tirotropina (TSH) en la glandula tiroidea y estimulan la secrecién 
de sus hormonas. Es mas frecuente en mujeres y puede asociarse 
a otras enfermedades autoinmunitarias. Se presenta a menudo en 
la cuarta o quinta década de la vida con sintomas como pérdida 
de peso sin alteracion del apetito, defecaciones mas frecuentes, 
sudoracion, intolerancia al calor, nerviosismo, irritabilidad, palpi- 
taciones, debilidad y fatiga. Puede haber hipertrofia de la glandula 
tiroidea, temblores, eritema palmar y piel caliente y sudorosa. La 
acropaquia tiroidea es un fendmeno similar al de los dedos en palillo 
de tambor, que aparece en el 1% de los casos; el mixedema pretibial 
(1-5%) es un engrosamiento duro de la piel de las pantorrillas. Puede 
haber manifestaciones cardiacas como taquicardia y otras arritmias. 
Puede asociarse a otras enfermedades autoinmunitarias. La funcion 
tiroidea suele estudiarse inicialmente determinando el nivel de 
TSH; si esta descendido o normal, pero se sigue sospechando una 
alteracion tiroidea, pueden llevarse a cabo una serie de pruebas 
adicionales. El hipertiroidismo puede tratarse con carbimazol, 
propiltiouracilo, propranolol, ablacion tiroidea con yodo radiactivo 
o tiroidectomia parcial. 


Factores de riesgo de oftalmopatia 


Una vez que el paciente tiene enfermedad de Graves, el principal 
factor de riesgo clinico de desarrollar OT es el tabaquismo. Cuantos 


mas cigarrillos se fumen al dia, mayor sera el riesgo, y parece que el 
abandono del tabaco lo reduce. Las mujeres tienen cinco veces mas 
probabilidad de verse afectadas por la OT que los hombres, pero 
esto refleja en gran medida la mayor incidencia de enfermedad de 
Graves en el sexo femenino. El tratamiento del hipertiroidismo con 
yodo radiactivo puede empeorar la OT. También puede aparecer 
OT, aunque menos habitualmente, en pacientes eutiroideos e hipo- 
tiroideos (incluidos los hipertiroideos tratados). La OT puede ser la 
manifestacién inicial de una enfermedad del tiroides. 


Patogenia de la oftalmopatia 


La OT se origina por una reaccion autoinmunitaria 6rgano-espe- 
cifica en la que el anticuerpo que reacciona contra las células glan- 
dulares tiroideas y los fibroblastos orbitarios produce inflamacién 
de los musculos extraoculares, los tejidos intersticiales, la grasa 
orbitaria y las glandulas lagrimales; dicha inflamacion se caracteriza 
por infiltracion celular pleomorfa asociada a aumento de la sintesis 
de glucosaminoglucanos e imbibicién acuosa por ésmosis. Hay un 
incremento del volumen de los contenidos orbitarios, especialmente 
los musculos, que pueden aumentar hasta ocho veces de tamafio. 
Puede haber elevacién secundaria de la presion intraorbitaria y 
compresion del nervio dptico. La consiguiente degeneracion de las 
fibras musculares da lugar a fibrosis, que limita el movimiento del 
musculo afectado, lo que deriva en miopatia restrictiva y diplopia. 


Cuadro clinico 


Introduccion 


La OT cursa tipicamente con una fase congestiva (inflamatoria) de 
enrojecimiento y dolor ocular que tiende a remitir al cabo de 1-3 
afios; solo en torno al 10% de los pacientes sufren problemas oculares 
serios a largo plazo. Le sucede una fase fibrotica (quiescente) en la 
que los ojos estan blancos, aunque puede haber limitacién indolora 
de los movimientos oculares. Los hallazgos clinicos pueden dividir- 
se a grandes rasgos de la siguiente manera: i) afectacién de partes 
blandas, ii) retraccidn palpebral, iii) proptosis, iv) neuropatia déptica y 
v) miopatia restrictiva. Se emplea mucho la clasificacién de la grave- 
dad de la OT creada por el European Group on Graves Orbitopathy 
(EUGOGO): i) grave, con pérdida de visién por neuropatia dptica 
o afectacién corneal; ii) moderada-grave, con uno o mas de los 
siguientes trastornos: afectacion de partes blandas moderada-grave, 
retraccion palpebral de 2 mm o mas, diplopia y proptosis de 3 mm 
o mas, y iii) leve, con un impacto minimo sobre la calidad de vida. 


Afectacion de partes blandas 


© Sintomas. Sensacién de arenilla, enrojecimiento ocular, lagri- 
meo, fotofobia, parpados hinchados y malestar retroocular. 
© Signos. Puede haber: 
© Congestidn epibulbar. Es un signo sensible de actividad infla- 
matoria. Puede presentarse una hiperemia focal intensa en las 
inserciones de los musculos rectos horizontales (fig. 3.7A). 
oO Edema periorbitario, causado por edema e infiltracién por 
detras del tabique orbitario; puede asociarse a quemosis y 
prolapso de grasa retroseptal hacia los parpados (fig. 3.7B). 
© Son frecuentes la insuficiencia y la inestabilidad lagrimal. 
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Fig.3.7 Afectacion de partes blandas en la oftalmopatia 
tiroidea. (A) Hiperemia epibulbar sobre un musculo recto 
horizontal; (B) edema periorbitario, quemosis y prolapso 
de grasa en los parpados; (C) queratoconjuntivitis limbica 
superior. 


© Los signos corneales se ven empeorados por la retraccion 
palpebral (v. mas adelante) y pueden incluir erosiones epi- 
teliales punteadas, queratoconjuntivitis limbica superior 
(fig. 3.7C; v. capitulo 5) y, en ocasiones, queratitis bacteriana, 
adelgazamiento y cicatrizacion. 


Retraccion palpebral 


Se produce retraccién de los parpados superiores e inferiores en apro- 
ximadamente el 50% de los pacientes con enfermedad de Graves. Se 
postula que los altos niveles circulantes de hormonas tiroideas indu- 
cen hiperfuncidn del musculo de Miiller por exceso de estimulacién 
simpatica. Otro probable mecanismo seria la contractura fibrotica de 


los musculos elevador del parpado y recto inferior asociada a adhe- 

rencia de los tejidos orbitarios subyacentes, junto con la hiperfuncién 

secundaria a la hipo- o hipertropia producida por la fibrosis. 

© Sintomas. Los pacientes pueden referir que tienen los ojos muy 
abiertos o saltones, que les cuesta cerrarlos o sintomas de la 
superficie ocular. 

© Signos 

o Elborde palpebral superior normalmente queda 2 mm por 
debajo del limbo (fig. 3.8A, ojo derecho). Se sospechara 
retraccion palpebral cuando el borde esté al nivel 0 por enci- 
ma del limbo superior, dejando ver la esclera («exposicion 
escleral»; v. fig. 3.8A, ojo izquierdo). 

o El borde del parpado inferior normalmente se apoya en 
el limbo inferior; se sospechara retracciodn cuando pueda 
verse la esclera situada por debajo. La retraccién palpebral 
puede darse aislada 0 asociada a proptosis, lo que la hace 
mas ostensible. 

oO El signo de Dalrymple es la retraccién de los parpados en 
posicion primaria de la mirada (fig. 3.8B). 

o El signo de Kocher describe la mirada fija y «atemorizada», 
sobre todo cuando el paciente mira con atencion (fig. 3.8C). 

© El signo de von Graefe describe el descenso retardado del 
parpado inferior al mirar hacia abajo (retraso palpebral; 
fig. 3.8D). 


Proptosis 


Los sintomas son similares a los de la retraccion palpebral. 
Signos. La proptosis es axial, unilateral o bilateral, simétrica 
(fig. 3.9A) 0 asimétrica (fig. 3.9B), y a menudo permanente. La 
proptosis grave puede impedir el cierre palpebral y, junto a la retrac- 
cién de los parpados y la disfuncion lagrimal, dar lugar a querato- 
patia por exposicién, ulceracién corneal e infeccion (fig. 3.9C). 


Miopatia restrictiva 


Entre el 30 y el 50% de los pacientes con OT sufren oftalmoplejia, 

que puede ser permanente. Los movimientos oculares se restringen 

al principio por el edema inflamatorio y posteriormente por la 

fibrosis. 

© Sintomas. Visidn doble, a menudo con malestar en algunas 
posiciones de la mirada. 

© Signos, en orden aproximado de frecuencia: 

O Déficit de elevacién (fig. 3.10A) causado por contractura fibré- 
tica del recto inferior; es el problema de movilidad ocular mas 
frecuente y puede simular una paralisis del recto superior. 

O Déficit de abduccién por fibrosis del musculo recto medial, 
que puede simular una paralisis del VI par. 

O Defecto de depresion (fig. 3.10B) secundario a fibrosis del 
musculo recto superior. 

© Defecto de aduccion causado por fibrosis del recto lateral. 


Neuropatia Optica 


La neuropatia Optica es una complicacién grave bastante comun 
(hasta el 6% de casos) causada por la compresion que ejercen sobre 
el nervio Optico o su vascularizacién en el apex orbitario los mus- 
culos rectos congestionados e hipertréficos (fig. 3.11) y el tejido 
orbitario edematoso. Dicha compresién, que puede producirse en 
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MELE 


Fig.3.8 Signos palpebrales en la oftalmopatia tiroidea. (A) Leve retraccidn palpebral izquierda; (B) moderada retracci6n 
palpebral bilateral y simétrica; signo de Dalrymple; (C) retraccién palpebral bilateral grave; signo de Kocher; (D) retraso del 
pdarpado superior derecho en mirada inferior; signo de von Graefe. 


(Por cortesia de G. Rose - fig. B; S. Chen - fig. C.) 


ausencia de proptosis significativa, puede dar lugar a un deterioro 
importante de la visién si no se instituye precozmente un trata- 
miento adecuado. 
© Sintomas. El deterioro de la visién central se produce asociado 
a otros sintomas de OT. Para detectar una afectacion precoz, 
hay que recomendar al paciente que se vigile la vista tapandose 
alternativamente un ojo, leyendo letra pequefia y valorando la 
intensidad de los colores, por ejemplo, en la pantalla del televisor. 
© Signos. Hay que tener siempre presente la posibilidad de neu- 
ropatia 6ptica y no atribuir erroneamente una pérdida visual 
desproporcionada a problemas banales. 
oO La agudeza visual (AV) suele estar reducida, pero no de 
forma invariable. 
© La pérdida de saturacién de los colores es una caracteristica 
muy sensible. 
oO Puede apreciarse una disminucion en la intensidad de la luz. 
oO La presencia de un defecto pupilar aferente relativo es un 
motivo de preocupacién. 
© Los defectos campimétricos pueden ser centrales 0 paracen- 
trales y combinarse con defectos de haces de fibras nerviosas. 
Estos hallazgos, junto con el aumento de la PIO, pueden hacer 
que se confunda con un glaucoma primario de dngulo abierto. 
© La papila dptica puede estar normal, edematosa 0, raramente, 
atrofica. 


Pruebas complementarias 


Si el diagnostico es evidente clinicamente, no son necesarias mas 
pruebas, salvo analisis de sangre para la enfermedad tiroidea, pero 
a veces hay que descartar otros trastornos. Se realizara un exa- 


men del campo visual si se sospecha afectacién del nervio dptico 
o como parte de una exploracién basal incluso cuando no haya 
deterioro visual aparente. En ciertas circunstancias esta indicado 
el estudio radioldgico de la orbita mediante RM, TC o ecografia, 
por ejemplo, para confirmar un diagndstico dudoso al identificar el 
tipico patron de afectacién de los musculos extraoculares en la OT, 
consistente en un agrandamiento del vientre muscular que respeta 
el tendon. También se pediran pruebas de imagen para valorar si hay 
compresion del nervio éptico y antes de la cirugia sobre las paredes 
orbitarias. A veces se utilizan los potenciales evocados visuales en 
la neuropatia Optica. 


Tratamiento 


E] tratamiento puede clasificarse segtin la enfermedad sea leve (la 
mayoria de los pacientes) 0 con actividad moderada a grave, o bien 
para las complicaciones postinflamatorias. La primera medida que 
se debe tomar en todos los casos es dejar de fumar. También debe 
controlarse la disfuncion tiroidea; si se administra tratamiento con 
yodo radiactivo en pacientes con OT preexistente, debera acompa- 
fiarse de una pauta corta de corticoides orales. 
@ Enfermedad leve 
© Lubricantes para la queratoconjuntivitis limbica superior, la 
exposicién corneal y la sequedad. 
© Algunos autores recomiendan antiinflamatorios (corticoides, 
antiinflamatorios no esteroideos [AINE], ciclosporina). 
o Elevacién de la cabeza con tres almohadas al dormir para 
reducir el edema periorbitario. 
oO Cierre de los parpados con esparadrapo por la noche para 
mejorar una queratopatia por exposicion leve. 
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CAPITULO 


Fig. 3.10 Miopatia tiroidea restrictiva. (A) Defecto de 
elevaci6on del ojo izquierdo; (B) limitaciédn de la depresién 
del ojo derecho. 


Durante las revisiones posteriores, se asignara un punto si hay 
un aumento de la proptosis de 2 mm o mas, una limitacién del 
movimiento de un ojo en cualquier direccién de 8° o mas, o una 
disminucién de la AV en la prueba de Snellen de una linea. 
© Los corticoides sistémicos son la piedra angular del trata- 
miento de la enfermedad moderada o grave. Puede empe- 
zarse con prednisolona oral a dosis de 60-80 mg diarios, con 
descenso paulatino segun la respuesta. La metilprednisolona 
intravenosa se reserva a menudo para la neuropatia Optica 
compresiva aguda (v. mas adelante), pero se tolera mejor y 
puede ser mas eficaz que el tratamiento oral; una pauta poco 
agresiva en ausencia de riesgo para la vision puede ser 0,5 g 
semanales durante 6 semanas seguidos de 0,25 g semanales 
otras 6 semanas. Suele producirse una mejoria de las moles- 


Fig.3.9 Proptosis en oftalmopatia tiroidea. (A) Simétrica; 
(B) asimétrica; (C) queratitis bacteriana por exposici6n grave. 
(Por cortesia de A. Pearson - figs. A y B; S. Kumar Puri - fig. C.) 


tias, la quemosis y el edema periorbitario en las primeras 
24h, con la respuesta maxima al cabo de 2-8 semanas. Es 
deseable suspender la corticoterapia oral tras varios meses, 
pero puede ser necesario mantenerla a bajas dosis durante 
un tiempo prolongado. 
© Enfermedad activa moderada a grave o A veces se administran inyecciones intraorbitarias de 
© Gradacién de la actividad clinica. El EUGOGO sugiere 
calcular el «indice de actividad clinica» para determinar el 


corticoides en casos seleccionados para reducir los efectos 
secundarios sistémicos, aunque por lo general son mucho 


umbral a partir del cual usar inmunosupresores, asignando menos eficaces. 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


un punto a cada uno de los hallazgos de la siguiente lista y © La radioterapia fraccionada a dosis bajas puede emplearse 


considerando el tratamiento para puntuaciones de 3 o mas 

sobre 7: 

1. Dolor orbitario espontaneo. 

2. Dolor al mover los ojos. 

3. Edema palpebral que se considere secundario a OT activa 
(fase inflamatoria). 

4. Eritema palpebral. 

5. Hiperemia conjuntival que se considere secundaria a OT 
activa (fase inflamatoria). 

6. Quemosis. 
Inflamacion de la caruncula o el pliegue semilunar. 


junto a los corticoides 0 cuando estos estan contraindicados 
o no son eficaces, pero, debido a su efecto retardado, no 
puede usarse como tratamiento unico en la compresién 
aguda del nervio éptico. Suele obtenerse una respuesta 
positiva antes de 6 semanas, con la maxima mejoria hacia 
los 4 meses, aunque en torno al 40% de los pacientes no 
responden. Los posibles efectos adversos incluyen catarata, 
retinopatia por radiacion, neuropatia optica y aumento del 
riesgo de canceres locales; el umbral para usarlos debe ser 
mas alto en pacientes jovenes y diabéticos, debido al mayor 
riesgo de retinopatia. 
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plantearse si los corticoides son ineficaces (el 20% de los 
pacientes que reciben tratamiento intravenoso) o estan con- 
traindicados. También puede administrarse radioterapia 
orbitaria, pero generalmente solo como complemento de 
otras modalidades terapéuticas. 
© Seestan investigando varios farmacos dirigidos contra aspec- 
tos concretos de la respuesta inmunitaria en la OT, sobre 
todo el tratamiento con anticuerpos monoclonales como 
rituximab. 
© Complicaciones postinflamatorias. La cirugia palpebral solo 
debe acometerse una vez que se haya realizado cualquier ope- 
racion necesaria, primero de la drbita y luego del estrabismo, ya 
que la descompresién orbitaria puede afectar tanto a la motili- 
dad ocular como a la posicion de los parpados, y la cirugia de 
los musculos extraoculares puede afectar a la posicion palpebral. 
© Proptosis. Una vez haya remitido la inflamacién activa, el 
paciente puede quedar con una proptosis estética y funcio- 
nalmente significativa, cuyo tratamiento es basicamente qui- 
rurgico. La descompresi6n quirurgica disminuye el volumen 
de la drbita al resecar las paredes dseas, y puede combinarse 
con la eliminacion de grasa orbitaria. La mayoria de las 
intervenciones se realizan mediante un abordaje externo, 
aunque también puede accederse endoscépicamente a la 
pared interna y la parte medial del suelo. La descompresion 
de una pared (lateral profunda) consigue disminuir aproxi- 
madamente 4-5 mm la proptosis y puede reducir el riesgo 
de diplopia postoperatoria; la descompresion de dos paredes 
(medial y lateral equilibrada, fig. 3.12) obtiene un efecto 
mayor, pero con riesgo significativo de inducir diplopia; la 
descompresion de tres paredes incluye también el suelo, con 
una reduccion de la proptosis de 6-10 mm, pero puede dar 
lugar a hipoglobo y comporta mayor riesgo de lesion del 
nervio infraorbitario y diplopia; la proptosis muy acusada 
puede precisar la eliminacion adicional de parte del techo 
orbitario (descompresién de cuatro paredes). 


© Miopatia restrictiva. Se requiere cirugia en la mayoria de 


Fig. 3.11 La TC muestra hipertrofia muscular en la los pacientes que sufren diplopia persistente en posicién 
oftalmopatia tiroidea. (A) Vista axial; (B) vista coronal; primaria o en la mirada hacia abajo, pero solo una vez que 
obsérvese que respeta el musculo recto lateral derecho; haya desaparecido la actividad inflamatoria y el angulo de 


(C) la vista coronal muestra apifamiento en el apex orbitario. 


(Por cortesia de N. Sibtain - figs. A y B; J. Nerad, K. Carter y M. Alford, 
de ‘Oculoplastic and Reconstructive Surgery’, en Rapid Diagnosis in 
Ophthalmology, Mosby 2008 - fig. C.) 


o La terapia combinada con radiaciones, azatioprina y predni- 
solona a dosis bajas puede ser mas eficaz que los corticoides 
o la radioterapia aislados. 

© La neuropatia dptica y, mas raramente, una exposicion 
corneal intratable requieren un tratamiento agresivo. Suele 
usarse metilprednisolona en pulsos intravenosos, con dosis 
de 0,5-1 g 3 dias sucesivos seguidos de tratamiento oral (p. ¢j., 
40 mg/dia de prednisolona) 0 0,5-1 ga dias alternos, 3-6 veces, 
manteniendo la dosis total por debajo de 8 g para reducir 
el riesgo de lesibn hepatica seguidos de prednisolona oral; 


hay que monitorizar el tratamiento, con pruebas de funcién 
hepatica, administrar protectores gastricos y hacer profilaxis 


Fig. 3.12 TC axial tras descompresion bilateral de las 
de la osteoporosis si es necesario. La descompresién de la paredes lateral y medial. 


pared orbitaria (v. mas adelante) o el apex de la orbita puede (Por cortesia de A. Pearson.) 
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desviacién se haya mantenido estable un minimo de 6-12 
meses. Hasta que no se cumplan estos criterios, la diplopia 
puede aliviarse a veces con prismas o toxina botulinica. El 
objetivo del tratamiento quirtirgico es conseguir vision bino- 
cular unica en la posicién primaria y de lectura; la miopatia 
restrictiva a menudo impide la binocularidad en todas las 
posiciones de la mirada, aunque con el tiempo puede aumen- 
tar el campo de vision binocular tnica debido a la mayor 
vergencia fusional. La operacién consiste normalmente en 
el retroceso de los rectos inferior y medial (en la OT nunca 
deben resecarse los musculos rectos, solo retrocederse), en 
general usando suturas ajustables (v. capitulo 18). Se ajusta 
la sutura el mismo dia 0 al dia siguiente de la operacién para 
conseguir un alineamiento dptimo, y se anima al paciente 
a que practique ejercicios de visidn unica con un objeto 
accesible como el televisor. 

© Retraccién palpebral. La retraccion palpebral leve a menudo 
mejora espontaneamente, por lo que no requiere tratamien- 
to. También puede ser beneficioso el control del hiperti- 
roidismo. La inyeccion de toxina botulinica en la aponeu- 
rosis del musculo elevador del parpado y el musculo de 
Miiller puede usarse como medida transitoria en pacientes 
a la espera de una correccién definitiva. La miillerectomia 
(desinsercién del musculo de Miiller) es eficaz en casos de 
retracci6n leve, pero los casos mas serios requieren retroceso 
o desinsercion de la aponeurosis del elevador y el ligamento 
suspensorio del fondo de saco superior. El retroceso de los 
retractores del parpado inferior, con o sin injerto de paladar 
duro, puede emplearse cuando la retraccién del parpado 
inferior es de 2 mm o mas (v. también capitulo 1). 


Celulitis preseptal 


Introduccion 


La celulitis preseptal es una infeccién de los tejidos subcutaneos 
situados por delante del tabique orbitario. Es bastante mas frecuente 
que la celulitis orbitaria, y aunque se considere menos seria, puede 
también asociarse a complicaciones graves como formacién de abs- 
cesos, meningitis y trombosis del seno cavernoso. A veces puede 
progresar con rapidez a celulitis orbitaria. Los microorganismos 
responsables mas tipicos son Staphylococcus aureus y Streptococcus 
pyogenes. La infeccién puede deberse a traumatismos cutaneos 
como laceraciones o picaduras de insectos, a extension desde infec- 
ciones focales oculares o perioculares, como un orzuelo agudo, 
dacriocistitis, conjuntivitis 0 sinusitis, y a diseminacion hematégena 
de infecciones remotas, como las de las vias respiratorias superiores 
0 el oido medio. 


Diagnostico 


Se manifiesta con edema del parpado, hiperémico y doloroso, a 
veces de consistencia firme, que puede ser muy intenso (fig. 3.13A); 
sin embargo, a diferencia de la celulitis orbitaria, no hay proptosis 
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Fig. 3.13 Celulitis preseptal. (A) Celulitis preseptal izquierda 
por una abrasi6n palpebral infectada; (B) la TC axial 
muestra opacificaci6n por delante del tabique orbitario. 
(Por cortesia de C. Barry - fig. A.) 


ni quemosis, y no se ven afectados la AV, las reacciones pupilares 
ni los movimientos oculares. El paciente a menudo esta febril. No 
estan indicadas pruebas de imagen como RM 0 TC (fig. 3.13B) a 
menos que se sospeche celulitis orbitaria o absceso palpebral, o en 
casos que no respondan al tratamiento. 


Tratamiento 


Consiste en antibidticos orales como amoxicilina-clavulanico, a 
dosis de 250-500 mg/125 mg dos 0 tres veces al dia 0 875/125 mg dos 
veces al dia, segun la gravedad. Las infecciones mas graves pueden 
requerir antibidticos intravenosos. Hay que averiguar si el paciente 
esta vacunado del tétanos en los casos postraumaticos. 


Celulitis orbitaria bacteriana 


Introduccion 


La celulitis orbitaria bacteriana es una infeccion seria de las partes 
blandas por detras del tabique orbitario que puede amenazar la visién 
e incluso la vida del paciente. Puede producirse a cualquier edad, 
aunque es mas comun en nifios. Streptococcus pneumoniae, Staphy- 
lococcus aureus, Streptococcus pyogenes y Haemophilus influenzae 
son los microorganismos responsables habituales, originandose 
la infeccion tipicamente desde los senos paranasales (sobre todo 
etmoidales). También puede ser secundaria a diseminacion de una 
celulitis preseptal, dacriocistitis e infecciones cutaneas mediofaciales 
o dentales, asi como a traumatismos, incluido cualquier tipo de 
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Infecciones 


irugia ocular. Puede haber diseminacién hematégena de infecciones . eo ; : : 23 
ik cia dehabe oe 8 Tabla 3.4 Diagnéstico diferencial de la inflamaci6n aguda 


en otras partes del cuerpo. 


de la orbita 
Cuadro clinico Biivecones ae 

e Celulitis orbitaria bacteriana 
© Los sintomas empiezan con la instauracién rapida de dolor e Infeccion orbitaria por hongos 


Dacriocistitis 
e Dacrioadenitis infecciosa 


Lesiones vasculares 

e Hemorragia orbitaria aguda 

e Trombosis del seno cavernoso 

e Fistula carotidocavernosa 
Neoplasias 

e Retinoblastoma de progresi6n rapida 
e Tumor de glandula lagrimal 


exacerbado por los movimientos oculares, hinchazén del ojo, 
malestar general y a menudo pérdida de vision y visién doble. 


Con frecuencia hay antecedentes de sintomas nasales, de senos 


O respiratorios. 
@ Signos 


© Fiebre, a menudo alta. 


oO La AV puede estar reducida y la vision cromatica afectada, 
lo que debe hacer sospechar compresién del nervio dptico; 


la presencia de defecto pupilar aferente relativo en un ojo e Otras neoplasias; por ejemplo, lesi6n metastasica 
previamente normal practicamente lo confirma. con inflamaci6n, linfoma, macroglobulinemia de 
© Inflamacién dolorosa, firme, eritematosa y caliente de los Waldenstrom 


e Rabdomiosarcoma, leucemia, linfangioma o 
neuroblastoma en ninos 

Endocrinopatias 

¢ Oftalmopatia tiroidea de instauraci6n rapida 

Inflamaciones no neoplasicas 

¢ Orbitopatia inflamatoria idiopatica 

‘ aa ; e Sindrome de Tolosa-Hunt 
no axial (distopia), sobre todo si hay un absceso. © Miositis orbitaria 

© Oftalmoplejia dolorosa (fig. 3.14A). e Conjuntivitis alérgica aguda con edema palpebral 

e Herpes zoster oftalmico 

e Herpes simple con exantema cutaneo 

e Sarcoidosis 

e Vasculitis: granulomatosis de Wegener, panarteritis 
nudosa 

e Escleritis, incluida escleritis posterior 

e Ruptura de quiste dermoide 


parpados, con edema periocular y conjuntival (quemosis), 


hiperemia conjuntival y a veces hemorragia subconjuntival; 


los signos suelen ser unilaterales, aunque el edema puede 
extenderse a los parpados contralaterales. 


© La proptosis es frecuente en la infeccién establecida, pero a 


menudo esta oculta por la tumefaccién palpebral; puede ser 


oO Puede haber pliegues coroideos y edema de papila en la 
oftalmoscopia. 
© Diagnostico diferencial. Las principales alternativas diagnos- 
ticas se exponen en la tabla 3.1. 
© Complicaciones 
oO Complicaciones oculares como neuropatia optica, quera- 
topatia por exposicién, aumento de la PIO, endoftalmitis y 
oclusion de la arteria o la vena central de la retina. 
oO Absceso subperidstico, la mayoria de las veces en la pared 
orbitaria medial. 
oO Complicaciones intracraneales, que son infrecuentes (3-4%) 
pero extremadamente graves, como meningitis, absceso 
cerebral y trombosis del seno cavernoso. 


Pruebas complementarias 


® Confirmacidén del estado de inmunizacion antitetdnica en casos 
secundarios a traumatismos. 


© Hemograma con formula leucocitaria. 

@ Hemocultivo. 

© Cultivo de secreciones nasales. 
Fig. 3.14 (A) Celulitis orbitaria derecha con oftalmoplejia; (B) la © La TC de alta resoluci6n de la érbita, los senos y el encéfalo 
TC axial muestra opacificacién tanto preseptal como orbitaria. (fig. 3.14B) es esencial para confirmar el diagndstico y descartar 
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un absceso subperidstico o intracraneal. A veces se realiza 
también una RM. 
@ Puncidn lumbar si se desarrollan signos meningeos 0 cerebrales. 


Tratamiento 


@ Es obligatorio el ingreso hospitalario, con interconsulta 
urgente a otorrinolaringologia y revisiones oftalmoldgicas 
frecuentes. Debe pedirse el asesoramiento de un especialis- 
ta pediatrico si el paciente es un nifio y estar preparados 
para consultar sin tardanza al especialista en enfermedades 
infecciosas. 

© La delimitacién de la extensidn del eritema en la piel con un 
rotulador quirurgico puede servir para juzgar la evolucién. 

© Seadministraran antibioticos intravenosos, eligiendo el farma- 
co concreto segun las sensibilidades de la region; es tipico optar 
por la ceftacidima, complementada con metronidazol oral, para 
cubrir los anaerobios. Los antibidticos intravenosos se manten- 
dran hasta que el paciente esté apirético durante 4 dias, e iran 
seguidos de 1-3 semanas de antibioterapia oral. 

© Hay que monitorizar la funcion del nervio 6ptico, al menos 
cada 4h desde el comienzo, explorando la AV, la vision croma- 
tica, la apreciacién de la intensidad luminosa y las reacciones 
pupilares. Si se observa deterioro, hay que plantearse intervenir 
quirurgicamente. 

© Cirugia. Debe valorarse el drenaje de un absceso orbitario de 
modo precoz; también se planteara drenar los senos paranasales 
infectados si no hay respuesta a los antibidticos o si la sinusitis 
es muy acusada. Puede realizarse una biopsia de tejido inflama- 
torio sila evolucion clinica es atipica. La compresién grave del 
nervio dptico puede obligar a practicar de modo urgente una 
cantotomia/cantdlisis (v. capitulo 21). 


Mucormicosis rinoorbitaria 


Introduccion 


La mucormicosis es una infeccién poco frecuente pero muy agresiva 
y a menudo mortal causada por hongos de la familia Mucoraceae. 
Afecta tipicamente a pacientes con cetoacidosis diabética o inmuno- 
depresién, siendo extremadamente rara en personas inmunocom- 
petentes. La infeccién se adquiere por inhalacién de esporas, que 
origina una infeccién respiratoria superior. Esta se propaga luego 
a los senos paranasales contiguos y posteriormente a la érbita y el 
cerebro. La invasién de los vasos sanguineos por hifas produce una 
vasculitis oclusiva con infarto de los tejidos orbitarios. 


Diagnostico 


© Sintomas. Se instauran de forma gradual edema facial y perior- 
bitario, diplopia y pérdida de vision. 

© Los signos son similares a los de la celulitis orbitaria bacteriana, 
pero tienden a ser menos agudos y de progresion mas lenta. El 
infarto tisular solapado con la necrosis séptica es responsable 
de la clasica escara negra, que puede aparecer en el paladar, los 
cornetes, el tabique nasal, la piel y los parpados (fig. 3.15). 

© Complicaciones: oclusion de vasos retinianos, pardlisis multiple 
de pares craneales y oclusién cerebrovascular. 
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Fig. 3.15 Necrosis palpebral en mucormicosis rinoorbitaria. 


© Diagndéstico diferencial. Se muestra en la tabla 3.1. 
© Pruebas complementarias. Basicamente las mismas que para 
la celulitis orbitaria bacteriana. 


Tratamiento 


© Correccidn del defecto metabédlico subyacente si es posible. 
Tratamiento antifungico intravenoso. 

© Curas diarias con taponamiento e irrigacién de las areas afec- 
tadas con un farmaco antifungico. 

© Reseccién amplia de los tejidos desvitalizados y necréticos; 
puede ser necesaria la exenteracion en casos refractarios para 
reducir el riesgo de fallecimiento. 

© Puede ser util el tratamiento coadyuvante con oxigeno hiper- 
barico. 


ENFERMEDADES INFLAMATORIAS 


NO INFECCIOSAS 


Orbitopatia inflamatoria idiopatica 


La orbitopatia inflamatoria idiopatica (OII; inflamacion orbi- 
taria inespecifica o seudotumor orbitario) es una enfermedad 
infrecuente caracterizada por una infiltracién de la érbita no 
infecciosa ni neoplasica, con signos inflamatorios. El proceso 
puede mostrar predileccién por alguna parte blanda de la orbita 
o cursar con una afectacién difusa. Los andalisis histopatolégicos 
revelan infiltracion por células inflamatorias pleomorfas, seguida 
de fibrosis reactiva. La afectacién unilateral es tipica de adultos, 
aunque en los nifios puede haber casos bilaterales. Es rara la 
extension intracraneal; también lo es la afectacién simultanea 
de la érbita y los senos paranasales, que puede ser una entidad 
clinica diferente. 


Diagnostico 


© Sintomas. Aparecen de forma aguda o subaguda enrojecimien- 
to, tumefaccién y dolor ocular y periocular (fig. 3.16A). En nifios 
son frecuentes los sintomas sistémicos. 
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Fig. 3.16 (A) Orbitopatia inflamatoria idiopatica izquierda; 

(B) la TC axial muestra opacificaci6n orbitaria mal definida; 
(C) vista coronal. 

(Por cortesia de R. Bates - fig. A; A. Pearson - figs. B y C.) 


@ Signos 
O Fiebre hasta en el 50% de los nifios, pero rara en adultos. 
oO Proptosis congestiva. 
oO Puede haber oftalmoplejia de leve a grave. 
fe) 


Evolucion. El curso natural del proceso inflamatorio es muy 

variable. 

oO Remisidn espontanea sin secuelas después de pocas semanas. 

© Episodios intermitentes de actividad, normalmente con 
remision final. 

© Inflamacién grave y progresiva que produce fibrosis pro- 
gresiva de los tejidos orbitarios, dando lugar finalmente a 
una «drbita congelada», caracterizada por oftalmoplejia 
asociada a menudo a ptosis y deterioro visual por afectacion 
del nervio éptico. 

Pruebas complementarias 

o La TC muestra una opacificacién mal delimitada de la drbita 
y pérdida de definicién de su contenido (figs. 3.16B y C). 

© Suele requerirse una biopsia en casos persistentes para con- 
firmar el diagndstico, sobre todo para descartar neoplasias 
y otras enfermedades inflamatorias sistémicas. 

oO Puede valorarse la realizacién de otras pruebas comple- 
mentarias para descartar diagnosticos alternativos, sobre 
todo infecciones, linfoma y enfermedades infiltrativas 
no neoplasicas como sarcoidosis y granulomatosis de 
Wegener. 


Tratamiento 


Observaci6n, en casos relativamente leves, a la espera de la 
remision espontanea. 

Los AINE solos (p. ej., ibuprofeno) a menudo son eficaces y 
pueden probarse en casos leves antes de los corticoides; nor- 
malmente hay que prescribir también un inhibidor de la bomba 
de protones. 

Los corticoides sistémicos deben administrarse solo tras haber 
confirmado el diagnéstico, ya que pueden enmascarar otras 
patologias como infecciones y granulomatosis de Wegener. 
Se empieza con prednisolona oral a dosis de 1-1,5 mg/kg/dia, 
con reduccién gradual hasta suspenderlos al cabo de varias 
semanas segtin la respuesta clinica; puede ser necesario repetir 
el tratamiento en casos de recurrencia. 

La inyeccion intraorbitaria de corticoides de liberacion lenta 
puede ser util en algunos casos. 

Puede valorarse la radioterapia si no ha habido mejoria tras 
2 semanas con una pauta correcta de corticoides. Incluso 
los tratamientos a dosis bajas (p. ej., 10 Gy) pueden obtener 
la remisién, aunque a veces es necesaria una dosis mucho 
mayor. 

Otras opciones, normalmente como tratamiento complemen- 
tario o en casos resistentes, pueden ser los farmacos citotdxicos 
(p. ej., metotrexato, azatioprina), los inhibidores de la calcineu- 
rina (p. ej., ciclosporina, tacrolimus) y los agentes bioldgicos. 
La reseccién quirurgica de un foco inflamatorio puede estar 
indicada en casos muy resistentes. 


Miositis orbitaria 


Manifestaciones de disfuncién del nervio dptico, sobre todo 
si la inflamacién afecta a la érbita posterior; puede haber 
edema de papila. oe 
Sudan _.__, __ Introduccién 

© Pliegues coroideos, cuya presencia puede causar disminucién 
de visién, aunque siempre debe descartarse la neuropatia 


Optica. 


La miositis orbitaria es una inflamacion idiopatica e inespecifica de 
uno o mas musculos extraoculares; se considera un subtipo de OIL. 
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La histopatologia muestra un infiltrado por células inflamatorias 
crénicas asociado a las fibras musculares (fig. 3.17A). 


Diagnostico 


@ Sintomas. Dolor agudo, exacerbado por los movimientos del 
ojo, y diplopia; suele aparecer en adultos jovenes. 
© Los signos son generalmente mas sutiles que en la OIL. 

oO Edema palpebral, ptosis y quemosis. 

© Dolor y diplopia asociados a los movimientos oculares. 

© Congestion vascular sobre el musculo afectado (fig. 3.17B). 

oO En casos cronicos, el musculo afectado puede fibrosarse, 
causando una miopatia restrictiva permanente. 

@ Evolucion 

© Inflamacion aguda no recurrente que se resuelve esponta- 
neamente antes de 6 semanas. 

oO Enfermedad crénica caracterizada por un episodio aislado 
que dura mas de 2 meses (a menudo ajfios) 0 por ataques 
recidivantes. 

© Las pruebas complementarias consisten principalmente en 
la RM o TC, que muestran agrandamiento de los musculos 
afectados (fig. 3.17C), con o sin afectacién de los tendones de 
insercion, a diferencia de la hipertrofia muscular de la OT, que 
siempre respeta el tendén. En algunos casos se requieren prue- 
bas complementarias adicionales. 


Tratamiento 


El objetivo del tratamiento es aliviar las molestias y la disfuncién, 
acortando el curso natural y evitando recurrencias. Los AINE pue- 
den ser adecuados en casos leves, pero generalmente se requieren 
corticoides sistémicos, que suelen producir una mejoria especta- 
cular, aunque hay recidivas en el 50% de los casos. La radioterapia 
también es eficaz, sobre todo para prevenir recurrencias. 


Dacrioadenitis aguda 


La dacrioadenitis aguda puede ser idiopatica o el resultado de una 
infeccion virica (p. ej., parotiditis, Epstein-Barr, citomegalovirus) 0, 
con menos frecuencia, bacteriana; la glandula lagrimal a menudo 
se ve afectada en la OII. Trastornos crénicos como la sarcoidosis, el 
sindrome de Sjégren, la enfermedad tiroidea y algunas infecciones 
cronicas suelen producir un comienzo menos agudo, y la afectacién 
puede ser bilateral. Se presenta de forma brusca con malestar en la 
region de la glandula. La sintesis de lagrimas puede estar aumen- 
tada o disminuida, y puede haber secrecion. La tumefaccion de la 
parte lateral de la ceja que cubre el l6bulo palpebral de la glandula 
produce la tipica ptosis en S, y la hipertrofia del lobulo orbitario 
puede originar una leve distopia hacia abajo y adentro (fig. 3.18A), 
en ocasiones con proptosis y otros signos de afectacién orbitaria. La 
glandula lagrimal es dolorosa a la palpacion, y puede verse conges- 
tion de la conjuntiva sobre el lébulo palpebral al evertir el parpado 
superior (fig. 3.18B). Puede haber quemosis y linfoadenopatias (p. ej., 
preauricular). La TC muestra la glandula aumentada de tamafio y 
afectacion de los tejidos adyacentes (fig. 3.18C) sin erosin dsea, rasgo 
tipico de los tumores. A veces esta indicada la biopsia, sobre todo 


Fig.3.17 Miositis orbitaria. (A) La histopatologia muestra 
infiltraci6n de células inflamatorias cronicas junto a 
las fioras musculares; (B) congestion vascular sobre 

la insercién del recto medial derecho; (C) la TC coronal 
muestra engrosamiento del recto medial derecho. 

(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, 
Butterworth-Heinemann 2001 - fig. A; J. Nerad, K. Carter y M. Alford, 


de ‘Oculoplastic and Reconstructive Surgery’, en Rapid Diagnosis in 
Ophthalmology, Mosby 2008 - figs. B y C.) 
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Fig. 3.18 Dacrioadenitis aguda izquierda. (A) Tumefaccion 
de la parte lateral del parpado y ptosis en forma de S; 
(B) congestién de la porcién palpebral de la glandula 
lagrimal y la conjuntiva adyacente; (C) la TC axial muestra 
aumento de tamanio de la glandula y opacificacion de los 
tejidos circundantes. 


(Por cortesia de R. Bates - fig. B; A. Pearson - fig. C.) 


para excluir neoplasias. El tratamiento varia segtin la causa, pero 
en muchos casos no se requiere. 


El sindrome de Tolosa-Hunt es una rara enfermedad idiopatica 
causada por inflamacién granulomatosa inespecifica del seno 
cavernoso, la hendidura orbitaria superior y el apex orbitario. Es 
un diagnostico de exclusién, por lo que hay que realizar un estudio 
completo. Se presenta con dolor periorbitario o hemicraneal ipso- 
lateral y diplopia por paresia de uno o mas nervios oculomotores, 
con afectacién pupilar y palpebral en muchos casos. La proptosis, 
cuando la hay, es leve. Es frecuente la hipoestesia en los territorios 
de la primera y segunda division del trigémino. El paciente puede 
tener fiebre. El diagnéstico se realiza con pruebas radioldgicas, junto 
con otras pruebas complementarias para descartar otras causas, 
incluidas neoplasias. El tratamiento se basa en los corticoides y otros 
inmunosupresores sistémicos si es necesario; la evolucién natural 
se caracteriza por remisiones y recurrencias. 


La granulomatosis de Wegener (v. capitulo 8) es una enfermedad 
granulomatosa multisistémica e idiopatica que puede afectar a la 
orbita, a menudo de modo bilateral, generalmente por propagacién 
desde los senos paranasales o la nasofaringe. La afectacion orbitaria 
primaria es menos comun. Debe considerarse la posibilidad de gra- 
nulomatosis de Wegener en todo paciente con inflamacién de ambas 
orbitas, sobre todo si se asocia a patologia de senos paranasales. La 
determinacién de anticuerpos citoplasmicos antineutrofilos (varie- 
dad cANCA) es una prueba seroldgica util. Otros hallazgos oculares 
pueden ser escleritis, queratitis ulcerativa periférica, inflamacion 
intraocular y oclusiones vasculares retinianas. E] tratamiento se 
basa en la ciclofosfamida y los corticoides, que suelen ser eficaces. 
En casos resistentes, puede probarse con ciclosporina, azatioprina, 
globulina antitimocito y plasmaféresis. Puede ser necesaria la des- 
compresion orbitaria en casos graves. 


Se caracteriza por la formacién de coagulos dentro del seno caver- 
noso, normalmente por infecciones como sinusitis, celulitis orbitaria 
o preseptal y otitis. Tiene una alta tasa de mortalidad: el 20% con 
tratamiento y el 100% sin él. Cursa con instauracién aguda de cefalea 
intensa, malestar general, nauseas y vOmitos, proptosis unilateral o 
a menudo bilateral, quemosis, congestién venosa facial, conjuntival 
y retiniana, disminuci6n de vision y signos por afectacién de los 
pares craneales II a VI, que discurren por el seno cavernoso. Se 
diagnostica con pruebas de imagen, sobre todo RM y venografia 
por RM (VRM); también se realizaran pruebas complementarias 
sistémicas para descartar infecciones, incluida la puncién lumbar. El 
tratamiento consiste en antibidticos intravenosos y a veces drenaje 
quirurgico. 
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Fistula carotidocavernosa 


Introduccion 


Aparece por la formacion de una fistula entre la arteria cardtida y 
el seno venoso cavernoso (v. fig. 19.60), con aumento de la presién 
venosa en el seno y las estructuras que drenan en él. Las manifes- 
taciones oculares se deben a estasis venosa y arterial en el ojo y la 
orbita, aumento de la presion venosa epiescleral y reduccién del flujo 
arterial a los pares craneales dentro del seno cavernoso. Las fistulas 
carotidocavernosas se clasifican como «directas» 0 «indirectas». 

© Las fistulas directas son cortocircuitos de alto flujo en el que 
la sangre de la carotida pasa directamente al seno cavernoso a 
través de un defecto en la pared del segmento intracavernoso de 
la arteria cardtida interna, como consecuencia de la rotura por 
traumatismos (75%), incluidos los quirtirgicos, o rotura esponta- 
nea de un aneurisma de la carétida intracavernosa o una arteria 
ateroesclerética, esto ultimo sobre todo en mujeres de mediana 
edad con hipertension; las fistulas espontaneas suelen ser de 
menor flujo. 

e@ En una fistula indirecta («cortocircuito dural»), el segmento 
intracavernoso de la carotida interna esta intacto. La sangre 
fluye a través de las ramas meningeas de las arterias cardtida 
externa o interna hasta el seno cavernoso, y el cuadro clinico es 
mas sutil que en las fistulas directas, por lo que puede pasarse 
por alto. La causa habitual es la rotura espontanea de una arteria 
ateroesclerética o una malformacién congénita, que puede ser 
precipitada por traumatismos banales 0 maniobra de Valsalva. 
Puede asociarse a conectivopatias y colagenopatias. 


Diagnostico 


© Sintomas: directa. Se manifiesta dias o semanas después de un 
traumatismo craneal con la triada clasica de proptosis pulsatil, 
quemosis conjuntival y un ruido sibilante dentro de la cabeza. 
© Sintomas: indirecta. La presentacién tipica es la instauracién 
gradual de enrojecimiento en uno 0 ambos ojos, debido a ingur- 
gitacion de los vasos conjuntivales. 
© Signos: directa 
© Puede haber pérdida inmediata de vision por lesion del ojo 
o el nervio 6ptico en el momento del traumatismo craneal. 
oO La pérdida de visién diferida puede deberse a queratopatia 
por exposicion, glaucoma secundario, oclusién de la vena 
central de la retina, isquemia del segmento anterior o neu- 
ropatia d6ptica isquémica. 
© Los signos suelen estar en el mismo lado que la fistula, aun- 
que pueden ser bilaterales, debido a las conexiones en la linea 
media entre ambos senos cavernosos. 
© Marcada dilatacién de los vasos epibulbares (fig. 3.19 A). 
© Quemosis, a menudo hemorragica, sobre todo en fases 
iniciales (fig. 3.19B). 
© Proptosis pulsatil asociada a soplo y a un pequefio temblor, 
que pueden abolirse comprimiendo la carétida ipsolateral 
en el cuello. 
© Hipertension ocular por aumento de la presién venosa epies- 
cleral y congestion orbitaria, y a veces por glaucoma por 
cierre angular. 
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O Isquemia del segmento anterior, caracterizada por edema 
epitelial corneal, células y proteinas en humor acuoso, y, en 
casos graves, atrofia iridiana, catarata y rubeosis de iris. 

© Ptosis por afectacién del III par craneal. 

oO Oftalmoplejia (60-70%), que se debe a lesion de los nervios 
oculomotores por el traumatismo inicial, un aneurisma 
intracavernoso o la propia fistula. El VI par es el que se ve 
afectado con mas frecuencia debido a que flota libremente 
dentro del seno cavernoso. Los pares HI y IV, situados en 
la pared lateral del seno, se lesionan con menos frecuencia. 
El engrosamiento y la tumefaccién de los musculos extra- 
oculares también pueden contribuir a la limitacion de los 
movimientos del ojo. 

oO Elexamen del fondo de ojo puede mostrar edema de papila, 
dilatacién venosa y hemorragias intrarretinianas (fig. 3.19C) 
por estasis venosa y alteracion del flujo sanguineo retiniano. 
La hemorragia vitrea es poco frecuente. 

© Signos: indirecta 

© Vasodilatacién epibulbar mas leve que en las fistulas directas 
(fig. 3.19D). 

© Pulsaciones oculares exageradas, que se detectan facilmente 
mediante tonometria de aplanamiento con la lampara de 
hendidura. 

© La presencia de vasos epibulbares «en sacacorchos» es un 
signo comun sutil mds tardio (fig. 3.19E); no son patogno- 
monicos y pueden encontrarse también en ojos normales. 

o Aumento de la PIO, a menudo bilateral, pero mayor en el 
lado de la fistula. 

© Proptosis y soplo leves cuando aparecen. 

© Oftalmoplejia por pardlisis del VI par y engrosamiento de 
los musculos extraoculares en casos intensos. 

oO El fondo de ojo puede ser normal o mostrar dilatacion veno- 
sa moderada inicialmente, con tortuosidad mas adelante 
(fig. 3.19F); al igual que los vasos conjuntivales en sacacor- 
chos, esto no es un signo patognomonico (v. capitulo 13). 

© Pruebas complementarias. La TC y la RM pueden demostrar 
dilatacién de la vena oftalmica superior (fig. 3.20A) y agran- 
damiento difuso de los musculos extraoculares (fig. 3.20B), 
aunque puede que solo en fistulas directas. La ecografia Doppler 
orbitaria puede revelar patrones de flujo anormales, sobre todo 
en la vena orbitaria superior. El diagndstico definitivo puede 
requerir una angiografia selectiva de sustraccion digital con 
catéter, sobre todo en fistulas durales leves, aunque la angio-TC 
y la angio-RM pueden ser utiles. 


Tratamiento 


Las complicaciones oculares pueden requerir medidas especificas 

ademas del tratamiento de la propia fistula. Debe consultarse con 

un neurdlogo sin demora, incluso en casos leves, ya que algunos 

patrones de fistula (p. ej., drenaje venoso cortical) comportan un 

riesgo alto de ictus. 

® Directa. La mayoria de las fistulas carotidocavernosas no 
representan riesgo para la vida, siendo el ojo el érgano mas 
amenazado. La cirugia esta indicada cuando no se produce el 
cierre espontaneo. Es mucho mas dificil que se cierre por si 
sola una fistula postraumatica que una espontanea, debido al 
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Fig. 3.19 Fistula carotidocavernosa. (A) Marcada vasodilatacion epibulbar en una fistula directa establecida; (B) quemosis 
hemorrdgica en una fistula directa aguda; (C) cambios oftalmoscépicos agudos en una fistula directa moderada; (D) leve 
vasodilataci6n epibulbar en una fistula indirecta; (E) vaso conjuntival en sacacorchos; (F) tortuosidad venosa retiniana. 
(Por cortesia de S. Chen - figs. A y F; C. Barry - figs. C y D.) 
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Fig. 3.20 TC en fistula carotidocavernosa directa. 

(A) La imagen axial muestra dilataci6n de la vena 
oftalmica superior derecha; (B) la vista coronal muestra 
agrandamiento de los musculos extraoculares en el lado 
derecho. 


mayor flujo de la primera. El tratamiento suele consistir en la 
embolizacion transarterial de la arteria (p. ej., con coil [espiral; 
fig. 3.21] u otro método) o la oclusién del seno afectado (p. ej., 
con coil, globo, etc.). En ocasiones se requiere una craneotomia 
para reparar la arteria. 

© Indirecta. Cuando es necesario, el tratamiento suele basarse 
en la oclusién transvenosa del seno afectado. Se produce el 
cierre espontaneo o una trombosis oclusiva en hasta el 50% 
de los casos; se ha informado de que la compresién carotidea 
intermitente bajo supervision de un especialista aumenta la 
probabilidad de que esto suceda. 


LESIONES QUISTICAS 


Dacriops 


El dacriops es un quiste, a menudo bilateral, de la glandula lagrimal 
que parece formarse por dilatacion de un conducto obstruido. Una 
lesidn quistica redondeada protruye en el fondo de saco superior 
desde el lobulo palpebral de la glandula (fig. 3.22), asociada en 
ocasiones a inflamacion. Siempre debe tenerse en cuenta la posibi- 
lidad de un tumor maligno. El tratamiento consiste en la escisi6n 0 
marsupializacion, con estudio anatomopatoldgico. 
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Quiste dermoide 


Introduccion 


El quiste dermoide orbitario es un coristoma (tumor de tejido his- 
tolégicamente normal en una localizacién anormal) causado por 
desplazamiento del ectodermo a una localizacién subcutanea junto 
a la lineas de cierre embrionarias. Los dermoides estan revestidos 
de epitelio escamoso estratificado y queratinizado (como la piel), 


Fig. 3.21 Embolizacion con coil de una fistula carotidocavernosa 
directa. (A) La fase arterial precoz del angiograma muestra 
relleno del seno cavernoso (flecha) y la vena oftalmica 
superior (punta de flecha); (B) tras la implantaci6n de coils 

en el seno cavernoso, la fistula esta cerrada y no hay flujo 
retrogrado en la vena oftalmica superior. 


(Por cortesia de J. Trobe, de ‘Neuro-ophthalmology’, en Rapid Diagnosis in 
Ophthalmology, Mosby 2008.) 
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Fig. 3.22 Dacriops. 


poseen una pared fibrosa y contienen apéndices dérmicos como 
glandulas sudoriparas, glandulas sebaceas y foliculos pilosos; los 
quistes epidermoides no contienen estructuras anexiales. Los der- 
moides pueden ser «superficiales» o «profundos», segun se localicen 
por delante o por detras del tabique orbitario, respectivamente. Los 
dermoides y dermolipomas epibulbares son lesiones relacionadas 
(v. capitulo 12). 


Diagnostico 


El quiste dermoide es uno de los tumores orbitarios mas frecuentes 
en nifios. 
@ Sintomas 

oO El quiste dermoide superficial se presenta en lactantes como 
un nddulo indoloro, casi siempre localizado en la parte tem- 
poral superior de la drbita y, en ocasiones, en la parte nasal 
superior. 

oO El quiste dermoide profundo se presenta en la adolescencia o 
la etapa adulta, con protrusién gradual del ojo o inflamacién 
aguda por rotura. 

© Signos 

© Superficial: masa firme, redondeada, lisa e indolora, de 
1-2 cm de didmetro (fig. 3.23A), que se mueve bajo la piel, 
pero suele estar atrapada en el periostio adyacente. Puede 
palparse facilmente su borde posterior, lo que indica que no 
se origina ni se extiende en profundidad. 

© Profundo: proptosis, distopia o lesidn tumoral sin borde 
posterior definido (fig. 3.23B). 

@ Pruebas complementarias 

© Superficial: se observa una lesién quistica heterogénea y bien 
circunscrita (fig. 3.24A). 

© Profundo: aparece también una lesi6n circunscrita (fig. 3.24B). 
Algunos dermoides profundos asociados a defectos dseos 
pueden extenderse hacia la fosa infratemporal o intracra- 
nealmente. 


Tratamiento 


Las lesiones pequefias pueden ser observadas, teniendo en cuenta 
la posibilidad de que se produzca una ruptura, sobre todo por trau- 
matismos; la inflamacion puede controlarse con corticoides orales. 


© Dermoide superficial. Se realiza su resecci6n integra (fig. 3.25), 
con cuidado de no romper el quiste, ya que el escape de que- 
ratina al tejido circundante provoca tipicamente una intensa 
inflamacion granulomatosa. 

© Dermoide profundo. Se recomienda su extirpacion integra 
porque son lesiones que crecen y pueden presentar escapes a los 
tejidos adyacentes induciendo inflamacion, seguida a menudo 
por fibrosis. Si la reseccién no es completa, el dermoide puede 
recurrir y causar una inflamacion cronica leve. 


Mucocele sinusal 


Se forma un mucocele cuando se obstruye el drenaje de un seno 
paranasal normal por infeccién, alergia, traumatismo, tumor o 
estenosis congénita. Crece lentamente una acumulacién quis- 
tica de secreciones mucoides y detritos epiteliales que erosionan 
gradualmente las paredes dseas del seno, causando sintomas al 
expandirse a los tejidos circundantes normales. La invasién orbi- 
taria suele deberse a mucoceles frontales o etmoidales, aunque 


rara vez proviene de un mucocele maxilar. Se manifiesta en la edad 


ae 7 } ree 
Fig. 3.23 Quistes dermoides orbitarios. (A) Quiste superficial 
en el ojo izquierdo; (B) quiste profundo que causa leve 


distopia izquierda. 
(Por cortesia de A. Pearson - fig. B.) 
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Fig.3.24 Quistes dermoides orbitarios: imagenes 
radiologicas. (A) TC axial que muestra una lesion superficial 
heterogénea y bien delimitada; (B) dermoide profundo: la TC 
muestra una lesion quistica circunscrita con remodelacién 
6sea. 


(Por cortesia de K. Nischal - fig. A; A. Pearson - fig. B.) 


Fig. 3.25 Quiste dermoide orbitario superficial: aspecto 
quirurgico (orbitotomia). 
(Por cortesia de A. Pearson.) 


Fig. 3.26 (A) Mucocele del seno etmoidal izquierdo que causa 
distopia; (B) la TC coronal muestra afectaci6n orbitaria 
e indentacion del recto medial. 


adulta con proptosis o distopia (fig. 3.26A), diplopia o epifora. No 
suele doler a menos que se infecte secundariamente (mucopiocele). 
La TC muestra una masa de partes blandas con erosion 0 adelgaza- 
miento de las paredes éseas del seno (fig. 3.26B). Se trata mediante 
reseccion completa. 


Los encefaloceles se forman por herniacién de contenidos intra- 
craneales a través de un defecto congénito de la base del craneo, 
y pueden localizarse en la parte delantera o trasera de la cabeza. 
El meningocele solo contiene duramadre, mientras que el menin- 
goencefalocele también incluye tejido cerebral. Suelen aparecer en 
la primera infancia. Los encefaloceles orbitarios anteriores afectan 
ala parte superomedial de la érbita y desplazan el globo ocular hacia 
delante y el lado temporal (fig. 3.27A), mientras que los encefaloceles 
orbitarios posteriores (frecuentemente asociados a neurofibromato- 
sis de tipo 1) desplazan el ojo hacia delante y hacia abajo (fig. 3.27B). 
E] desplazamiento aumenta al elevarse la presion intraabdominal 
o con el llanto, y puede reducirse apretando manualmente. Puede 
haber proptosis pulsatil por comunicacién con el espacio subarac- 
noideo pero, debido a que no es una comunicacion vascular, no 
habra frémito ni soplo. La TC muestra el defecto dseo responsable de 
la herniacion (fig. 3.27C). El diagnostico diferencial del encefalocele 
anterior incluye otras casusas de tumefaccidn del canto interno 
como quistes dermoides y amniocele, y el del encefalocele posterior 
comprende otras lesiones orbitarias que aparecen en etapas tem- 
pranas de la vida, como el hemangioma capilar, el xantogranuloma 
juvenil, el teratoma y la microftalmia con quiste. 
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Fig. 3.27 Encefalocele. (A) Encefalocele anterior de 
localizaci6n nasal superior que causa proptosis y distopia 
hacia abajo y hacia fuera; (B) encefalocele posterior que 
causa proptosis y distopia inferior; (€) TC coronal de un 
encefalocele posterior que muestra un gran defecto 6seo. 
(Por cortesia de A. Pearson - fig. C.) 


TUMORES VASCULARES 


Varices 


Introduccion 


Las varices orbitarias primarias (malformaciones venolinfaticas 
combinadas de la orbita; véase también el siguiente epigrafe) estan 
formadas por un plexo de vasos venosos de bajo flujo y paredes finas 
y distensibles que normalmente, aunque no siempre, son intrinsecos 
ala circulacién normal. Probablemente son de naturaleza hamar- 
tomatosa (un hamartoma es un crecimiento desorganizado de los 
tejidos maduros que estan presentes en el area afectada). Pueden 
ir acompaniadas de varices palpebrales (fig. 3.28A; v. fig. 1.71) y 


conjuntivales (fig. 3.28B). Suelen presentarse en cualquier momento 


desde la primera infancia hasta la mediana edad de la vida, aunque 
en ocasiones pueden ser adquiridas mas tardiamente por lesiones 
vasculares de alto flujo o traumatismos. 


Diagnostico 


La mayoria de los casos son unilaterales, siendo su localizacién mas 
frecuente nasal superior. Existe proptosis intermitente y no pulsatil. 
Si hay una comunicacion libre con la circulacion normal, la prop- 
tosis puede manifestarse o acentuarse por aumento de la presién 
venosa con la tos, esfuerzos o maniobra de Valsalva (figs. 3.28C y D), 
poniendo la cabeza en posicién declive 0 por compresién externa 
de las venas yugulares. Las pruebas radioldgicas (p. ej., RM y VRM, 
TC, ecografia, venografia) muestran una masa lobulada que se 
realza de forma variable con contraste y puede presentar flebolitos 
(fig. 3.28E) y, en ocasiones, expansion orbitaria (especialmente en 
nifios) o un defecto asociado en la pared de la érbita. Puede cursar 
con complicaciones como hemorragia orbitaria aguda, trombosis 
(dolor, proptosis, disminucién de visién) y compresién del nervio 
optico. Los pacientes con lesiones de larga evolucién pueden desa- 
rrollar atrofia de la grasa circundante y el consiguiente enoftalmos 
con profundizacién de surco superior (fig. 3.28F). 


Tratamiento 


Las lesiones pequefias generalmente no requieren tratamiento. La 
resecciOn quirurgica es técnicamente dificil y a menudo incom- 
pleta porque las lesiones son friables y sangran con facilidad; puede 
complicarse con una hemorragia orbitaria grave y compromiso vas- 
cular del nervio dptico. Puede recurrirse a técnicas especializadas 
coadyuvantes como la embolizacion y la cirugia con laser de CO,,. El 
tratamiento esta indicado en casos con trombosis recurrente, dolor, 
proptosis grave y compresion del nervio éptico. 


Linfangioma 


Introduccion 


Los linfangiomas son raros tumores hamartomatosos vasculares 
que tienden a crecer e infiltrar difusamente con el tiempo. Algunos 
autores creen que son una variante de un espectro unico de anoma- 
lias venosas orbitarias (varices), habiendo propuesto el término de 
«malformaciones venolinfaticas combinadas de la érbita». Suelen 
presentarse en nifios pequefios. Aunque suelen estar aislados de la 
circulacién general, puede producirse hemorragia en su luz con la 
consiguiente formacion de «quistes chocolate» llenos de sangre, que 
pueden remitir espontaneamente con el tiempo. Los principales 
diagnésticos diferenciales son las anomalias venosas de la orbita y 
los hemangiomas. Pueden asociarse a malformaciones vasculares 
intracraneales. 


Diagnostico 


Las lesiones anteriores se manifiestan tipicamente como varios 
tumores blandos azulados en el cuadrante nasal superior (fig. 3.29). 

Las lesiones posteriores pueden causar exoftalmos de progresion 
lenta o mantenerse latentes y debutar mas adelante con aparicién 
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Fig. 3.28 (A) Varices palpebrales ostensibles; (B) varices conjuntivales; (C) varices orbitarias antes de Valsalva y (D) con 
Valsalva; (E) la TC axial muestra opacificacién medial y flebolitos; (F) atrofia adiposa izquierda que da lugar a enoftalmos 
y surco superior profundo. 

(Por cortesia de G. Rose - figs. C y D; A. Pearson - figs. E y F.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacidn es un delito. 


booksmedicos.org 


iK0l0) }©=Tumores vasculares 


Fig. 3.29 Linfangioma orbitario anterior con la tipica 
coloraci6n azulada. 


brusca de proptosis dolorosa (figs. 3.30A y B) por hemorragia 
espontanea, que puede producir compresién del nervio 6ptico. 
También puede haber afectacion de los parpados, la conjuntiva 
(fig. 3.30C) y la orofaringe (fig. 3.30D), asi como lesiones intra- 
craneales. 


Tratamiento 


En muchos casos el pronéstico visual sin tratamiento es bueno. La 
reseccion quirurgica es dificil porque son lesiones no encapsuladas, 
friables, que sangran con facilidad e infiltran por lo general tejidos 
orbitarios normales; puede ser necesario realizar varias resecciones 
subtotales. Los «quistes chocolate» persistentes que amenacen la 
visidn pueden drenarse y eliminarse parcialmente mediante vapo- 
rizacion controlada con un laser de CO,. 


Hemangioma capilar 


Introduccion 


El hemangioma capilar es el tumor de la 6rbita y el area periorbitaria 
mas frecuente en la infancia. Las nifias se ven afectadas mas a menudo 
que los nifios (3:1). Puede presentarse como una pequeiia lesién aislada 
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Fig. 3.30 (A) Proptosis marcada por sangrado de un linfangioma posterior; (B) la TC axial muestra proptosis y opacificacién 


orbitaria; (€) afectacién conjuntival; (D) lesiones orales. 


(Por cortesia de A. Pearson - figs. A y B; C. Barry - fig. C.) 
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de minima trascendencia clinica 0 como una tumoracién grande 
que desfigura la cara y puede causar deterioro visual y complica- 
ciones sistémicas. Un tumor establecido esta compuesto por peque- 
fios canales vasculares anastomosados sin una capsula verdadera 
(v. fig. 1.13C); es un hamartoma (hipercrecimiento desorganizado 
de tejidos maduros presentes normalmente en el area afectada) que 
parece deberse principalmente a proliferacién de células endotelia- 
les. Las lesiones grandes o multiples pueden asociarse a afectacion 
visceral, dando lugar a complicaciones serias como trombocitopenia 
(sindrome de Kasabach-Merritt, con mortalidad de hasta el 50%) 
e insuficiencia cardiaca de alto gasto, por lo que debe valorarse la 
realizacién de pruebas complementarias. La incidencia de heman- 
gioma infantil en la poblacién general es de alrededor del 5%; una 
pequefia proporcién de este porcentaje, sobre todo si hay un gran 
hemangioma facial, tendra el sindrome PHACE, que puede cursar 
con afectacion de diversos érganos, incluido el ojo. 


Diagnostico 


© Sintomas. La lesidn suele ser descubierta por los padres, nor- 
malmente en los primeros meses de vida; aproximadamente el 
30% estan presentes al nacer. 
© Signos. Siempre debe descartarse una afectacién orbitaria 
extensa en lesiones que parezcan meramente superficiales. 
oO Las lesiones cutaneas superficiales (nevos en fresa) son de 
color rojo intenso (fig. 3.31; v. fig. 1.13A). 
oO Los tumores preseptales (mas profundos) muestran un 
color azul oscuro o purpura a través de la piel que los cubre 
(fig. 3.31B; v. fig. 3.31A) y se localizan generalmente en la parte 
superior. 
© Un tumor grande puede crecer y cambiar a un color azul 
oscuro al llorar o hacer esfuerzos, pero no hay pulsaciones 
ni soplo. 
© Los tumores orbitarios profundos dan lugar a proptosis 
unilateral sin cambios de coloracién en la piel. 
© Es frecuente la afectacién hemangiomatosa de la conjuntiva 
palpebral o de los fondos de saco (fig. 3.31C). 
oO Es comun la presencia de hemangiomas adicionales en los 
parpados (v. capitulo 1) u otros sitios. 
© Pruebas complementarias. Se realizan pruebas de imagen en 
todas las lesiones, salvo en las muy pequeiias, principalmente 
para descartar una afectacion orbitaria mas extensa. La ecografia 
muestra una reflectividad interna media (fig. 3.32A), yen la RM 
y la TC la lesion aparece como una masa de parte blanda en la 
orbita anterior 0 como un tumor extraconal con expansiones 
posteriores digitiformes (fig. 3.32B). Puede haber aumento de 
la cavidad orbitaria, pero sin erosién ésea. 


Tratamiento 


La evolucion natural se caracteriza por un crecimiento rapido duran- 
te 3-6 meses después del diagndstico (fig. 3.33), seguido de una fase 
mas lenta de resolucion natural, en la que el 30% de las lesiones 
han desaparecido hacia los 3 afios de vida y cerca del 75% hacia los 
7 afios. El tratamiento esta indicado principalmente para la ambliopia 
secundaria a astigmatismo, anisometropia, oclusién o estrabismo 
inducidos por el tumor y, menos habitualmente, por estética, com- 
presion del nervio 6ptico o queratopatia por exposicion. 


Orbita 


Fig. 3.31 Hemangioma capilar. (A) Gran tumor preseptal que 
causa ptosis y coloraci6n purpurea de la piel; existe un 
componente superficial (nevo en fresa); (B) tumor preseptal 
inferior; (€) afectacién de la conjuntiva del fondo de saco. 
(Por cortesia de K. Nischal - figs. B y C.) 


© £-bloqueantes. En la actualidad se emplea mucho el propra- 
nolol oral, que parece muy eficaz en la fase proliferativa; la 
prescripcion y el seguimiento generalmente quedan a cargo del 
pediatra. También se estan investigando medicaciones tépicas 
como el timolol, con resultados iniciales favorables. 
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@ El laser puede usarse para cerrar vasos sanguineos en lesiones 
cutaneas superficiales de menos de 2 mm de espesor. 

e@ El interferon a-2a y la vincristina pueden emplearse para 
algunas lesiones que amenacen la vision y sean refractarias a 
los corticoides. 

© La reseccion local con bisturi eléctrico 0 laser de CO, puede 
reducir el tamafio de un tumor anterior circunscrito, pero suele 
reservarse para la fase inactiva tardia, a menos que se trate de 
un tumor resistente que ponga en peligro la vision o la vida del 
paciente. 


Hemangioma cavernoso 


Introduccion 


El] hemangioma cavernoso aparece en adultos de mediana edad, 
con un predominio en mujeres del 70%; puede crecer mas rapido 
durante el embarazo. Es el tumor orbitario mas frecuente en adultos, 
y probablemente se trate mas de una malformacion vascular que 
de una lesién neoplasica. Aunque puede desarrollarse en cualquier 


sitio de la orbita, la mayoria de las veces lo hace en la parte lateral 


Fig. 3.32 Pruebas de imagen en el hemangioma capilar. 
(A) Ecografia de una lesi6n preseptal con componente 
intraorbitario; (B) la TC axial con contraste muestra una 
masa intraconal homogénea de partes blandas. 

(Por cortesia de K. Nischal - fig. A; A. Pearson - fig. B.) 


© Corticoides 

© La inyeccion de acetonido de triamcinolona (1-2 ml a con- 
centracion de 40 mg/ml inyectados en varios puntos) o beta- 
metasona (4 mg/ml) en un tumor cutdneo o preseptal suele 
ser efectiva en lesiones precoces. E] tumor normalmente 
empieza a remitir antes de 2 semanas pero, si es preciso, 
puede repetirse una o dos veces la inyeccion al cabo de unos 
2 meses. Se recomienda no hacer inyecciones profundas en la 
orbita por miedo a causar una oclusién de la arteria central 
de la retina por introduccién retrograda de la suspension. 
Otras posibles complicaciones serian despigmentacion y 
necrosis cutanea, atrofia adiposa y efectos sistémicos como 
supresion suprarrenal. 

oO Puede probarse la aplicacién tépica de corticoides potentes 
(p. ej., crema de propionato de clobetasol), aunque tarda 
bastante en hacer efecto. 

© Pueden usarse corticoides sistémicos administrados diaria- 


mente durante varias semanas, sobre todo si hay un gran 


componente orbitario 0 se requiere un comienzo de accién Fig.3.33 Crecimiento del hemangioma capilar. (A) En el 
rapido. momento de presentaci6n; (B) varios meses después. 
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Fig. 3.34 Hemangioma cavernoso. (A) Imagen histopatologica con congestion de canales vasculares de tamanio variable, 
delimitados por endotelio y separados por tabiques fibrosos; (B) proptosis axial derecha; (C) la TC axial muestra una lesion 
retrobulbar ovalada y circunscrita con proptosis; (D) el tumor esta encapsulado y es relativamente facil de resecar. 


(Por cortesia de A. Pearson - figs. B-D.) 


del cono muscular, justo por detras del ojo, y se comporta como una 
malformacion arteriovenosa de flujo bajo. La histologia muestra 
canales vasculares revestidos de endotelio de tamafo variable y 
separados por tabiques fibrosos (fig. 3.34A). 


Diagnostico 


© Sintomas. Proptosis unilateral de progresién lenta; son muy 
poco frecuentes los casos bilaterales. 
@ Signos 
© Proptosis axial (fig. 3.34B), que puede acompafiarse de edema 
de papila y pliegues coroideos. 
© Una lesion en el vértice de la érbita puede comprimir el 
nervio Optico sin causar proptosis significativa; puede haber 
episodios transitorios de visién borrosa al mover los ojos. 
oO Puede haber limitacién del movimiento de los musculos 
extraoculares. 
© Pruebas complementarias. La TC (fig. 3.34C) y la RM mues- 
tran una lesién oval bien delimitada, normalmente dentro del 
cono muscular. Se realza poco con contraste. También es util la 
ecografia. 


Tratamiento 


Muchos hemangiomas cavernosos se detectan casualmente en 
estudios realizados por otros motivos, por lo que puede bastar 
con su observacion. En general, las lesiones sintomaticas deben 
ser extirpadas quirurgicamente porque crecen de forma gradual. 
El hemangioma cavernoso, a diferencia del capilar, suele estar bien 
encapsulado y es relativamente facil de resecar (fig. 3.34D). 


TUMORES DE LA GLANDULA LAGRIMAL 


Adenoma pleomorfo de la glandula 
lagrimal 


Introduccion 


El adenoma pleomorfo (tumor mixto benigno) es el tumor epitelial 
mas comun de la glandula lagrimal y deriva de los conductos y 
los elementos secretores, incluidas las células mioepiteliales. En la 
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anatomia patoldgica, la capa celular interna forma tejido glandu- 
lar, que puede mostrar diferenciacién escamosa y produccién de 
queratina (fig. 3.35A); las células externas sufren metaplasia, con 
formacion de tejido mixoide. El grupo mas afectado es el de los 
adultos jévenes o de mediana edad. 


Diagnostico 


© Sintomas. Proptosis o tumefaccién indolora de progresién lenta 
en la parte temporal superior del parpado, normalmente de mas 
de 1 afio de evolucion. Las fotografias antiguas pueden revelar 
alteraciones muchos afios antes de la presentacién. 
@ Signos 
oO El tumor del lébulo orbitario se observa como una masa 
lisa, firme y no dolorosa en la fosa de la glandula lagrimal 
asociada a distopia nasal inferior (fig. 3.35B); la extension 


Fig. 3.35 Adenoma pleomorfo de la glandula lagrimal. 

(A) La anatomia patoldégica muestra tejido glandular y 
diferenciacién epidermoide con formacién de queratina; 
(B) distopia nasal inferior por un tumor originado en el 
I6bulo orbitario; (C) tumefaccién palpebral sin distopia; 

(D) la eversion del parpado superior permite ver el tumor; 
(E) TC coronal que muestra una lesién del l6bulo orbitario. 


(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, 
Butterworth-Heinemann 2001 - fig. A; A. Pearson - figs. B y E.) 


posterior puede causar proptosis, oftalmoplejia y pliegues 
coroideos. 

oO Los tumores del ldbulo palpebral son menos comunes y 
tienden a crecer anteriormente, produciendo edema del 
parpado superior sin distopia (fig. 3.35C); pueden ser visibles 
a la inspeccion (fig. 3.35D). 

© Pruebas complementarias. La TC muestra una masa redonda 

u ovalada, de contorno liso y que indenta, pero no destruye, la 

fosa de la glandula lagrimal (fig. 3.35E). La lesion puede indentar 

el globo ocular y presentar calcificaciones. 


Tratamiento 


El tratamiento consiste en la reseccion quirtrgica. Si hay una gran 
sospecha diagnostica, conviene evitar la biopsia previa para impedir 
siembras tumorales en el tejido orbitario adyacente, aunque no 
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Fig. 3.36 Orbitotom/a lateral. (A) Incisi6n del musculo temporal; (B) se taladra un agujero en el hueso para la posterior sutura 
con alambre; (C) retirada de la pared orbitaria lateral y el tumor; (D) reparacion de la pared lateral de la Orbita. 


siempre es posible en casos de duda diagnéstica. Los tumores del 

lébulo palpebral suelen extirparse, normalmente con un margen 

de tejido normal, a través de una orbitotomia anterior (transep- 

tal). Los tumores de la porcion orbitaria se operan a través de una 

orbitotomia lateral: 

1. Se realiza una incision en el musculo temporal (fig. 3.36A). 

2. Se taladra el hueso subyacente para su posterior sutura con 
alambre (fig. 3.36B). 

3. Se retira la pared orbitaria lateral y se extirpa el tumor con un 
margen de tejido y la peridérbita adyacente (fig. 3.36C). 

4. Se reparan la pared orbitaria lateral (fig. 3.36D) y el musculo 
temporal. 

El prondstico es excelente sila reseccién es completa y sin rotura de 

la capsula. La escision incompleta o una biopsia incisional prelimi- 

nar pueden dar lugar a siembra del tumor en los tejidos adyacentes, 

con recurrencia y en ocasiones malignizacién. 


Carcinoma de glandula lagrimal 


El carcinoma de glandula lagrimal es un tumor poco frecuente que 
cursa con alta morbilidad y mortalidad. En orden de frecuencia, 
los principales tipos histolégicos son carcinoma quistico adenoideo 
(50%), adenocarcinoma pleomorfo, carcinoma mucoepidermoide y 
carcinoma epidermoide. La histopatologia muestra nidos de células 
basaloides con abundantes mitosis (fig. 3.37A). Su incidencia maxi- 
ma se da en la madurez. 


Diagnostico 


© Sintomas. El tumor maligno de células mixtas se presenta 
principalmente en tres situaciones clinicas: 
© Tras reseccién incompleta o inapropiada de un adenoma 
pleomorfo benigno, seguida de una o mas recurrencias a lo 
largo de varios afios hasta la malignizacion final. 
© Como una proptosis 0 un edema del parpado superior de 
larga evolucion que repentinamente empieza a crecer. 
© Sin antecedente de adenoma pleomorfo, como un tumor de 
la glandula lagrimal de crecimiento rapido, normalmente de 
varios meses. 
© Laevolucién suele ser mas corta que en los tumores benignos. 
o El dolor acompafia frecuentemente a las lesiones malignas, 
pero también puede ocurrir en patologias inflamatorias. 
© = Signos 
oO Tumor en el area lagrimal que produce distopia nasal inferior. 
© Laextensién posterior, con afectacién de la hendidura orbita- 
ria superior, puede originar congestion epibulbar, proptosis, 
edema periorbitario y oftalmoplejia (fig. 3.37B). 
© Hipoestesia en la region inervada por el nervio lagrimal. 
© Edema de papila y pliegues coroideos. 
@ Pruebas complementarias 
o La TC muestra una lesion globular con bordes aserrados 
irregulares, a menudo con erosion o invasion del hueso 
contiguo (fig. 3.37C). Es frecuente encontrar calcificaciones 
en el seno del tumor. 
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Fig. 3.37 Carcinoma de glandula lagrimal. (A) La imagen 
histol6gica de un carcinoma quistico adenoideo muestra 
nidos de células basaloides con areas sd6lidas y cribiformes; 
(B) distopia, proptosis, edema periorbitario y congestié6n 
epibulbar por extensi6n que afecta a la hendidura orbitaria 
superior; (C) la TC coronal muestra erosi6n del hueso 
adyacente y puntos de calcificaci6n intratumoral. 


(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, 
Butterworth-Heinemann 2001 - fig. A; A. Pearson - fig. C.) 


© Es necesaria la biopsia para establecer el diagndstico his- 
toldgico. El tratamiento posterior depende del grado de 
invasion tumoral de las estructuras adyacentes en las pruebas 
radioldégicas. 

© Es obligatorio consultar con un especialista en neurologia, 
porque el carcinoma quistico adenoideo muestra propaga- 
cidn perineural y puede extenderse al seno cavernoso. 


Tratamiento 


El tratamiento consiste en la reseccién del tumor y los tejidos adya- 
centes. Los tumores extensos pueden requerir exenteracion orbitaria 
y reseccion facial media, pero el prondstico vital a menudo es malo. 
La radioterapia combinada con reseccién local puede prolongar la 
supervivencia y reducir el dolor. En algunos casos puede utilizar- 
se quimioterapia intraarterial o braquiterapia como tratamiento 
coadyuvante. 


TUMORES NERVIOSOS 


Glioma del nervio optico 


Introduccion 


El glioma del nervio dptico es un astrocitoma pilocitico de crecimien- 
to lento que afecta tipicamente a nifos (media de edad, 6,5 afios); 
la anatomia patolégica muestra astrocitos pilociticos (parecidos 
a pelos) fusiformes y filamentos gliales (fig. 3.38A). El pronds- 
tico es variable; algunos son tumores poco activos que apenas 
crecen, mientras que otros pueden extenderse intracranealmente y 
suponer una amenaza para la vida. Aproximadamente el 30% de los 
pacientes tienen neurofibromatosis de tipo 1 (NF1; v. capitulo 19) y 
en ellos el pronéstico suele ser mejor. El glioma maligno (glioblas- 
toma) es raro, su prondéstico es muy malo, y suele presentarse en 
varones adultos. 


Diagnostico 


@ Sintomas 

oO Pérdida de visién lentamente progresiva, seguida de prop- 
tosis, aunque en ocasiones ocurre a la inversa. 

oO Puede haber pérdida aguda de vision por hemorragia intra- 
tumoral, aunque es raro. 

@ Signos 

© La proptosis a menudo es no axial, con distopia temporal o 
inferior (fig. 3.38B). 

© La papila optica, con edema en fases iniciales, se torna atré- 
fica mas adelante. 

o En ocasiones se observan cortocircuitos optociliares 
(v. fig. 3.6C) y otros cambios oftalmoscépicos como oclusién 
de la vena central de la retina. 

oO Puede producirse extension intracraneal al quiasma y el 
hipotalamo. 

© Pruebas complementarias 

oO LaRM detecta facilmente el tumor, y puede revelar extension 
intracraneal cuando esté presente. 

o La TC en pacientes con NF1 asociada muestra un agranda- 
miento fusiforme del nervio dptico de bordes bien definidos 
por la vaina intacta de duramadre (fig. 3.38C). En pacientes sin 
NF;, el nervio es mas irregular y presenta areas hipodensas. 


Tratamiento 


Al ser un tumor intrinseco del nervio dptico, la reseccién implica 
la pérdida completa de vision en el ojo operado. 
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Fig. 3.38 Glioma del nervio dptico. (A) La histopatologia 
muestra astrocitos pilociticos fusiformes y filamentos 
gliales; (B) proptosis con distopia inferior; (C) la TC axial 
muestra aumento de tamano del nervio dptico. 


(Por cortesia de J. Harry - fig. A; K. Nischal - fig. B; A. Pearson - fig. C.) 


© Puede optarse por la observacién en pacientes con un astroci- 
toma pilocitico de aspecto tipico en las pruebas de imagen y que 
esté confinado en la orbita, sobre todo si hay buena vision y una 
alteracion estética insignificante; en estos casos, es importante el 
control con RM seriadas. Se ha informado de casos con remision 
espontanea, normalmente en NF1, pero es muy raro. 

© Laexéresis quirirgica con conservacién del globo ocular esta 
indicada en tumores grandes o con crecimiento en los que 
puede lograrse una reseccion tumoral completa, especialmente 
si la vision es mala y la proptosis significativa. Un objetivo 
fundamental es evitar la afectacidn del quiasma, pudiendo 
requerirse un abordaje intracraneal para conseguir una resec- 
cion adecuada. 

© Laradioterapia puede combinarse con quimioterapia en tumo- 
res con extensiOn que no puedan ser extirpados quirurgicamen- 
te en su totalidad. 


Meningioma de la vaina del nervio 
optico 


Introduccion 


El meningioma del nervio dptico es un tumor benigno que se origi- 
na en las células meningoteliales de las vellosidades aracnoideas que 
rodean el segmento intraorbitario o, mas raramente, intracanalicular 
del nervio 6ptico. En ocasiones el tumor solo abraza el nervio 6ptico, 
mientras que en otras lo invade, creciendo por los tabiques piales 
fibrovasculares. Sin embargo, casi dos tercios de todos los menin- 
giomas que afectan al nervio optico se originan por extension de 
lesiones primariamente intracraneales. Los meningiomas de la vaina 
del nervio é6ptico primarios son menos comunes que los gliomas 
opticos y, al igual que otros meningiomas, afectan de forma tipica a 
mujeres de mediana edad. Histopatolégicamente se distinguen dos 
tipos: meningotelial (lobulos irregulares de células meningoteliales 
separados por bandas fibrovasculares; fig. 3.39A) y psamomatoso 
(cuerpo de psamoma entre células meningoteliales proliferantes; 
fig. 3.39B). El prondstico vital es bueno en adultos, aunque el tumor 
puede ser mas agresivo en la infancia, edad a la que aparecen el 25%. 
Son mas frecuentes en la neurofibromatosis de tipo 2 (NF2). 


Diagnostico 


© Sintomas. Tipicamente cursa con deterioro gradual de la vision 
de un ojo. Puede haber oscurecimientos transitorios. 
© Signos. La triada clasica (de Hoyt-Spencer) se compone de 
pérdida progresiva de vision, atrofia éptica y cortocircuitos vas- 
culares optociliares, aunque la aparicién simultanea de los tres 
signos en un individuo es bastante rara. La secuencia habitual 
de afectacion es contraria a la de los tumores que crecen por 
fuera de la duramadre: 
1. Disfuncién del nervio 6ptico con edema crénico de papila 
seguido de atrofia. 
2. Colaterales optociliares (30%), que involucionan cuando se 
instaura la atrofia 6ptica. 
3. Defectos de movilidad restrictivos, sobre todo en mirada 
superior (fig. 3.39C). 
4. Proptosis. 
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Fig. 3.39 Meningioma del nervio Optico. (A) Subtipo histol6gico meningotelial; (B) subtipo histol6gico psamomatoso; (C) defecto 
de elevacién del ojo derecho; (D) la RM muestra una lesi6n asociada al nervio Optico; (E) TC axial de un tumor pequefnio con 
calcificaci6n. 

(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - figs. A y B; A. Pearson - fig. E.) 


; Tratamiento 
© Pruebas complementarias 
oO La RMesla prueba de eleccion (fig. 3.39D). A veces no es necesario tratar a pacientes de mediana edad con una 
o LaTC muestra engrosamiento y calcificacionesenelnervio _lesién de crecimiento lento, pero si deben extirparse los tumores 
optico (fig. 3.39E). agresivos, sobre todo si el ojo es ciego o hay riesgo de extensidn intra- 
oO Puede ser util la ecografia (sobre todo coronal). craneal. Los intentos de preservar el nervio dptico en la operacién 
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suelen fracasar, aunque pueden considerarse en casos individua- 
lizados. La radioterapia estereotactica fraccionada puede ser una 
alternativa para conservar la vision, o bien servir de tratamiento 
coadyuvante tras la cirugia. 


Neurofibroma plexiforme 


El neurofibroma plexiforme es el tumor de nervios periféricos 
mas comun en la érbita. Se produce casi exclusivamente asociado 
a NF1. Debuta en nifios pequefios con edema periorbitario; cla- 
sicamente, la afectacién de los parpados causa ptosis mecanica 
con una caracteristica deformidad en S (v. fig. 1.16), aunque puede 
haber afectacion difusa de la orbita con desfiguracion facial por 
hipertrofia de los tejidos perioculares. A la palpacion, el tejido 
afectado se dice que recuerda a una «bolsa de gusanos». Puede 
haber una transformacién maligna, que debe sospecharse si hay 
cambios rapidos; la radioterapia puede favorecerla. El tratamiento 
a menudo no es satisfactorio y la reseccion quirurgica completa 
resulta extremadamente dificil. Debe evitarse la cirugia orbitaria 
en lo posible debido a las intrincadas relaciones entre el tumor y 
estructuras importantes. 


Neurofibroma solitario 


El neurofibroma solitario (localizado) es menos frecuente que el 
neurofibroma plexiforme; en torno al 10% de los pacientes tienen 
NF1. Se presenta en la tercera 0 cuarta década con proptosis de ins- 
tauracion lenta y levemente dolorosa; no suele asociarse a deterioro 
visual ni alteraciones de la movilidad ocular. La reseccién quirur- 
gica suele ser sencilla por tratarse de un tumor bien circunscrito y 
relativamente avascular. 


Introduccion 


Los linfomas de los anejos oculares constituyen aproximadamente 
el 8% de todos los linfomas extranodulares. La mayoria de ellos 
son no hodgkinianos, y de estos el 80% se originan en células B. Es 
una enfermedad tipica de individuos ancianos. El linfoma puede 
ser primario, cuando afecta unicamente a una o ambas orbitas, o 
secundario, si hay uno o mas focos idénticos en otras partes del 
cuerpo; una proporcién considerable de lesiones aparentemente 
primarias presentaran afectacion en otros sitios antes de pocos 
afios. La evolucién es variable y relativamente impredecible. En 
algunos pacientes con sospecha histopatoldgica de malignidad, la 
lesion se resolverd espontaneamente 0 con tratamiento corticoideo. 
A la inversa, lo que parece una hiperplasia linfoide reactiva puede 
transformarse con el tiempo en un linfoma. Las lesiones pequefias 
y las que afectan a la conjuntiva tienen el mejor prondstico. Los 
linfomas conjuntivales e intraoculares se estudian en el capitulo 12. 


Diagnostico 


El comienzo suele ser gradual. 

© Sintomas. A menudo son asintématicos, pero también pueden 
cursar con malestar, vision doble, protrusién del ojo o una masa 
visible. 


CAPITULO 
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© Signos 
© Puede verse afectada cualquier parte de la drbita (fig. 3.40A); 
las lesiones anteriores pueden ser palpadas, mostrando gene- 
ralmente una consistencia elastica (fig. 3.40B). 
© Enocasiones el linfoma puede estar confinado a la conjuntiva 
o las glandulas lagrimales, respetando la érbita. 
© Deben palparse los ganglios linfaticos locales, y siempre se 
solicitara un estudio sistémico a cargo de un especialista. 
@ Pruebas complementarias 
oO Pruebas radioldgicas de la orbita, normalmente una RM 
(fig. 3.40C). 
© Suele realizarse una biopsia para establecer el diagndstico. 
© Pruebas complementarias sistémicas para determinar la 
extension de la enfermedad. 


Tratamiento 


Se aplica radioterapia en lesiones localizadas y quimioterapia para 
la enfermedad diseminada y algunos subtipos. La inmunoterapia 
(p. ej., rituximab) es una nueva modalidad que podria hacerse 
predominante en el futuro. En ocasiones puede resecarse una lesion 
orbitaria bien definida. 


RABDOMIOSARCOMA 


Introduccion 


El rabdomiosarcoma (RMS) es el sarcoma de partes blandas mas 

frecuente en la orbita durante la infancia: el 40% aparecen en cabeza 

y cuello, siendo la neoplasia maligna de la orbita mas frecuente en 

nifios, a pesar de su rareza; el 90% se presentan en nifios menores de 

16 afios, con un promedio de edad de comienzo de 7 afios. El tumor 

deriva de células mesenquimatosas indiferenciadas que pueden 

diferenciarse a musculo estriado. Se han identificado diversos genes 
predisponentes, incluidas algunas variantes del gen RB1, responsable 
del retinoblastoma. Se han reconocido cuatro subtipos: 

@ Embrionario. Constituye la mayoria (85%) de las lesiones orbi- 
tarias. Las células pueden mostrar en la microscopia Optica 
caracteristicas de musculo estriado. Suele comportar un buen 
pronostico. 

@ Alveolar. Representa casi el resto de los RMS orbitarios. Hay 
menos células con diferenciacién a musculo esquelético que en 
el tipo embrionario, y el pronéstico es peor. Son tipicas algunas 
traslocaciones cromosémicas especiales en el andlisis citogené- 
tico de las muestras biopsiadas. 

© Los tipos botrioide (4%) y pleomorfo son mucho menos fre- 
cuentes en la drbita. 


Diagnostico 


© Sintomas. Es habitual la proptosis unilateral de progresién 
rapida, que puede simular enfermedades inflamatorias como 
la celulitis orbitaria. 
© Signos 
oO El tumor suele localizarse en la érbita superonasal o supe- 
rior, aunque puede aparecer en cualquier otra parte, incluso 
inferiormente (figs. 3.41A y B). También puede originarse en 
otros tejidos, como la conjuntiva y la tvea. 
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Fig. 3.40 Linfoma orbitario. (A) Afectacién de la érbita superior 
que produce proptosis y distopia inferior; (B) lesi6n anterior; 
(C) la RM axial ponderada en T1 del paciente de (A) muestra 
una gran masa de partes blandas en la 6rbita y proptosis. 


(Por cortesia de A. Pearson - figs. A y C.) 


oO Aparece tumefaccion y enrojecimiento de la piel por encima 


de la lesion, aunque no esta caliente (v. fig. 3.41A). 
o Es frecuente la diplopia, pero el dolor es mas raro. 
@ Pruebas complementarias 

o La RM muestra una masa mal definida (fig. 3.41C). 

o La TC muestra una masa mal definida de densidad homo- 
génea, a menudo con destruccién del hueso adyacente 
(fig. 3.41D). 

© La biopsia incisional sirve para confirmar el diagndstico y 
establecer el subtipo y las caracteristicas citogenéticas. 

oO Deben realizarse pruebas complementarias sistémicas para 
descartar metastasis, predominantemente pulmonares y 
esqueléticas. 


Tratamiento 


Las guias usadas habitualmente para la estadificacion y los corres- 
pondientes protocolos terapéuticos fueron redactados por el Inter- 
group Rhabdomyosarcoma Study Group (IRSG); el tratamiento 
comprende una combinacion de radioterapia, quimioterapia y, a 
veces, reduccién tumoral quirtrgica. El prondstico para los pacien- 
tes con enfermedad confinada en la érbita es bueno. 


TUMORES METASTASICOS 


Tumores metastasicos en adultos 


Introduccion 


Las metastasis orbitarias son una causa infrecuente de proptosis, 
siendo mucho mas raras que las metastasis coroideas. Si la érbita 
es el sitio donde se manifiesta inicialmente el tumor, el oftalmélogo 
puede ser el primer especialista en ver al paciente. En orden apro- 
ximado de frecuencia, los tumores primarios mds comunes son la 
mama (hasta el 70%), los bronquios, la préstata, la piel (melanoma), 
el tubo gastrointestinal y el rifion. 


Diagnostico 


© Signos. Debido a la multitud de tumores diferentes que pueden 

diseminarse a la orbita, la presentacién puede adoptar diversas 

formas. 

© La distopia y la proptosis (fig. 3.42A) son los hallazgos mas 
frecuentes. 

© Infiltracién de los tejidos orbitarios caracterizada por ptosis, 
diplopia, induracidn pétrea de la piel orbitaria con una orbita 
firme y resistencia a la retropulsion manual del globo ocular. 

© Enoftalmos en los tumores escirros. 

oO Inflamacién crénica. 

oO Afectacién predominante de pares craneales (II, IIL IV, V y 
VI) con solo leve proptosis en las lesiones del Apex orbitario. 

Pruebas complementarias 

© Radiologia: la TC (fig. 3.42B) y la RM muestran tipicamente 
una masa no encapsulada. 

© La biopsia por puncion es util para realizar la confirmacién 
histoldgica. Si esta falla, puede requerirse una biopsia abierta. 

oO Debe buscarse el tumor primario si el paciente no estaba 
diagnosticado previamente de cancer. 
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Fig. 3.41 Rabdomiosarcoma. (A) Lesiones localizadas en la parte superior (B) y anteroinferior; (€) RM axial ponderada en T2 
que muestra una gran masa retrobulbar con indentaci6n del globo ocular y proptosis; (D) la TC muestra destruccién 6sea 
y extension intracraneal. 

(Por cortesia de M. Szreter - fig. A; A. Pearson - fig. B; S. Chen - fig. D.) 


Tratamiento 


El objetivo del tratamiento es conservar la vision y aliviar el dolor, 
porque la mayoria de los pacientes mueren antes de 1 afio (el pro- 
medio de supervivencia es 4 meses). La radioterapia es la base del 
tratamiento local, aunque también puede ser util la terapia sistémica. 
En ocasiones se realiza la reseccién quirurgica de una lesion focal. La 
exenteraciOn orbitaria solo suele llevarse a cabo si otras modalidades 
no consiguen controlar unos sintomas intolerables. 


Neuroblastoma 


El neuroblastoma es uno de los canceres infantiles mas frecuentes. 
Se origina a partir de tejido del sistema nervioso simpatico derivado 
de la cresta neural, normalmente en el abdomen (fig. 3.43A). Suele 
aparecer en nifios pequefios; en casi la mitad de los casos, el tumor 
esta diseminado en el momento del diagnostico, cuando su pronés- 
tico es muy malo. Las metastasis orbitarias pueden ser bilaterales y 


se presentan tipicamente con una proptosis de comienzo repentino 
asociada a masa orbitaria y equimosis palpebral (fig. 3.43B). 


Sarcoma mieloide 


El sarcoma mieloide (sarcoma granulocitico) es un tumor sdlido 
compuesto por células malignas de origen mieloide. Como el tumor 
puede mostrar un tipico color verde, recibia antiguamente el nombre 
de cloroma. El sarcoma mieloide puede aparecer en el contexto de 
una leucemia mieloide establecida o preceder a la enfermedad. 
La afectacién orbitaria suele presentarse en torno a los 7 afios de 
edad con una proptosis de instauracion rapida, a veces bilateral, 
que puede asociarse a equimosis y edema palpebral. Cuando la 
afectacién orbitaria precede a la leucemia sistémica, el diagndstico 
puede ser dificil. 


Histiocitosis de células de Langerhans 


La histiocitosis de células de Langerhans es un grupo raro de tras- 
tornos debidos a proliferacién clonal de histiocitos. La presen- 
tacién puede ser desde una lesion localizada, normalmente con 
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Fig. 3.42 Metastasis de nefrocarcinoma. (A) Proptosis; (B) la 
TC axial muestra una masa retrobulbar no encapsulada. 
(Por cortesia de A. Pearson - fig. B.) 


destruccién désea (granuloma eosinéfilo), pasando por una lesién 
ésea multifocal, hasta una enfermedad sistémica fulminante. Las 
partes blandas se ven afectadas mas raramente, pero puede haber 
lesiones cutdneas y viscerales. La afectacién de la érbita consiste 
en lesiones osteoliticas unilaterales 0 bilaterales con participacién 
de partes blandas, tipicamente en el cuadrante temporal superior 
(fig. 3.44). Los pacientes con lesiones aisladas suelen tener un curso 
mas benigno, y responden bien al tratamiento con raspado local e 
inyeccion intralesional de corticoides 0 radioterapia. La enfermedad 
sistémica tiene peor pronostico. 


Invasion orbitaria desde estructuras 
adyacentes 


Tumores sinusales 


Los tumores malignos de los senos paranasales, aunque raros, pue- 
den invadir la érbita y comportar un pronéstico malo, a menos que 
se diagnostiquen precozmente. Por ello es importante conocer sus 
rasgos tanto otorrinolaringolégicos como oftalmoldgicos. 
@ El carcinoma maxilar es con mucho el tumor sinusal que con 
mas frecuencia invade la orbita (fig. 3.45). 
oO Las manifestaciones otorrinolaringoldgicas incluyen dolor 
y tumefaccion facial, epistaxis y secrecién nasal. 
© Los hallazgos oftalmolégicos incluyen distopia, diplopia y 
epifora. 


Fig. 3.43 Neuroblastoma. (A) La TC axial muestra un tumor 
adyacente al rifdn; (B) metastasis orbitarias bilaterales. 


(Por cortesia de B. Zitelli y H. Davis, de Atlas of Pediatric Physical Diagnosis, 
Mosby 2002.) 


Fig. 3.44 Histiocitosis de células de Langerhans. 
(Por cortesia de D. Taylor.) 
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Fig. 3.45 Carcinoma maxilar avanzado con tumefaccién facial 
y distopia superior. 


© El carcinoma etmoidal puede causar distopia lateral. 

© Elcarcinoma nasofaringeo puede propagarse a la drbita a través 
de la hendidura orbitaria inferior; la proptosis es una manifes- 
tacion tardia. 


Invasion Osea 


© El meningioma intracraneal procedente de la cresta esfenoidal 
puede invadir la érbita por extensién directa y causar proptosis 
(v. fig. 19.54). Ocasionalmente los tumores originados en el 
tuberculum sellae o el surco olfatorio pueden invadir la érbita a 
través de la hendidura orbitaria superior o el canal dptico. 

© La displasia fibrosa es un trastorno en el que se forma tejido 
fibroso en vez de hueso normal, lo que produce debilitamiento 
y un efecto masa (fig. 3.46A), habitualmente en nifios o adultos 
jovenes. Dentro de la region orbitaria puede causar asime- 
tria facial, proptosis, distopia (fig. 3.46B) y pérdida de vision. 
La mayoria de las lesiones orbitarias corresponden a la forma 
monostotica; la enfermedad poliostética se asocia a alteraciones 
endocrinas y pigmentacién cutanea (sindrome de McCune- 
Albright; 10% de casos). 


Invasion orbitaria desde tumores palpebrales, 

conjuntivales e intraoculares 

@ Puede haber invasién de la orbita por tumores de los parpados 
como el carcinoma de células basales, el carcinoma epidermoi- 
de o el carcinoma de células sebaceas; tumores conjuntivales 
(p. ej., melanoma; fig. 3.47A), y tumores intraoculares como el 
melanoma coroideo o el retinoblastoma (fig. 3.47B). 


CAVIDAD ANOFTALMICA 


Procedimientos quirurgicos 


La exéresis de un ojo y de los contenidos de la orbita puede estar 
indicada en canceres intraoculares u orbitarios, o bien cuando un 


ojo ciego duele o tiene un aspecto desagradable. Existen diferentes 
técnicas quirurgicas y rehabilitadoras. 


Enucleacion 


La enucleacién (extraccién del globo ocular) esta indicada en las 

siguientes circunstancias: 

© Tumores malignos intraoculares primarios en los que no sean 
apropiadas otras modalidades terapéuticas. El tumor se deja intac- 
to dentro del ojo para su posterior examen anatomopatoldgico. 

© Después de traumatismos graves si el riesgo de oftalmia sim- 
patica supera cualquier posibilidad de recuperacién visual; es 
una indicacion rara (v. capitulo 21). 

© Los ojos ciegos dolorosos o muy desfigurados también pueden 
ser enucleados, aunque suele preferirse la evisceracion. 


Evisceracion 


La evisceracion consiste en el vaciamiento del contenido intraocular, 
manteniendo la esclera y los musculos extraoculares; normalmente 
se extirpa la cornea (fig. 3.48) para acceder al contenido ocular. 
Se considera que la conservacién de la esclera y de los musculos 
extraoculares intactos proporciona mejor movilidad que la que se 
obtiene tras la enucleacion. La muestra histopatoldgica obtenida por 


Fig. 3.46 Displasia fibrosa de la 6rbita. (A) La TC coronal 
muestra afectacion del suelo y la pared medial de la orbita 
derecha; (B) distopia superior del ojo derecho. 

(Por cortesia de A. Pearson.) 
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Fig. 3.47 (A) Invasion orbitaria por un melanoma conjuntival:; 
(B) invasion orbitaria por un retinoblastoma. 


evisceracion esta alterada e incompleta, por lo que no debe llevarse 
a cabo este tipo de operacion si se sospecha neoplasia intraocular 
maligna. 


Exenteracion 


La exenteraci6n implica la reseccién del globo ocular junto con todas 
las partes blandas de la rbita (figs. 3.49A y B). Esta indicada en: 


Fig. 3.48 Aspecto tras la evisceraci6on. 
(Por cortesia de S. Chen.) 


© Tumores malignos de la é6rbita, primarios o por invasion 
orbitaria desde los parpados, la conjuntiva, el globo ocular o 
los anejos, cuando otras formas de tratamiento tengan muy 
pocas posibilidades de éxito. Los tumores situados anterior- 
mente pueden permitir conservar algo del tejido orbitario 


posterior, y con muchos tumores posteriores se puede res- 
petar la piel de los parpados para revestir la cavidad creada 
(fig. 3.49C). Tras la exenteracién, puede adaptarse a la piel de 
alrededor una protesis unida con pegamento, montada en unas 
gafas (fig. 3.50) o fijada con imanes osteointegrados montados 
en el reborde éseo orbitario. La cavidad puede cubrirse con 
piel o un injerto de grosor parcial, o dejar que cicatrice por 
segunda intencion. 

@ Enfermedades no malignas como la mucormicosis orbitaria, 
aunque es raro. 


Rehabilitacion 


Cascarilla cosmética 


La cascarilla cosmética es una protesis ocular que se usa para tapar 
un ojo en tisis o de aspecto desagradable. La cascarilla escleral puede 
restaurar el volumen orbitario y a menudo proporciona un resultado 
estético satisfactorio, con movilidad razonable por transmisién de 
los movimientos del ojo. 


Implantes cosméticos 


La enucleacion y la evisceracién dan lugar a una reduccién del 
volumen del contenido orbitario. Una protesis ocular grande sin un 
implante orbitario subyacente no supone una solucion satisfactoria, 
debido a su mala movilidad y a que el parpado inferior se destensa 
bajo su peso. Normalmente se introduce un implante en la misma 
operacion en que se extirpa el ojo, aunque también puede colocarse 
secundariamente mas adelante o sustituirse el implante primario 
empleado con antelacion. Los materiales del implante pueden ser 
compactos («no integrados»; p. ej., silicona, acrilico) 0 porosos 
(«integrados»; p. ej., polietileno, hidroxiapatita). El crecimiento 
fibrovascular dentro de estos ultimos facilita la movilidad de la 
protesis situada por encima; ademas, en los implantes porosos 
puede insertarse un vastago para mejorar mas adelante la movilidad, 
aunque debe cubrirse in situ por tejido de la cavidad y no puede 
engancharse directamente a la prétesis superficial. La movilidad 
de los implantes sin vastago también suele ser buena, sobre todo si 
el implante se rodeo de esclera donante o una malla y se fijaron los 
musculos extraoculares a su superficie. 

@ El sindrome de la cavidad postenucleacién (SCPE) apare- 
ce cuando no se ha reemplazado correctamente el déficit de 
volumen. Se caracteriza por un surco del parpado superior 
profundo, ptosis, enoftalmos (fig. 3.51) y rotacién hacia atras 
de la parte superior de la protesis. 

@ La extrusion (fig. 3.52) es un problema que puede aparecer 
con cualquier tipo de implante. La colocacién cuidadosa del 
implante, comprobando que esté suficientemente profundo y 
bien cubierto por tejido vascularizado, es mas importante que 
la eleccién del material del implante. 
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Fig. 3.50 (A) Exenteracion cicatrizada; (B) prdtesis fijada a las 
gafas. 
(Por cortesia de A. Pearson.) 


Fig. 3.51 Sindrome de la cavidad postenucleacién (SCPE) en 
el lado derecho. 


Fig.3.49 Exenteracion. (A) Con resecci6n de parpados, 
segundo dia postoperatorio; (B) paciente de (A) 6 meses 
después; (C€) con conservacion de los parpados. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. A y B; A. Pearson - fig. C.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 
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Fig. 3.52 Extrusi6n de implante orbitario. 


Fig.3.55 Protesis ocular. (A) Cavidad anoftalmica vacia; 
(B) con protesis ocular individualizada. 
(Por cortesia de S. Chen.) 


ee. 


Fig. 3.53 Conformador orbitario. 


; Fig. 3.56 Sindrome de Crouzon. (A) Proptosis, hipoplasia 
Fig. 3.54 Seleccién de protesis oculares. facial media y prognatismo mandibular; (B) proptosis e 
(Por cortesia de C. Barry.) hipertelorismo; se observa también exotropia en «V». 
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ta un ojo artificial a la cavidad (fig. 3.54). Normalmente se toman 


unos moldes iniciales de la cavidad anoftalmica por impresion hacia 
las 6-8 semanas de la operacion y se coloca una protesis ocular 
transitoria a la espera de que se fabrique una adaptada a la cavidad 
individual y que concuerde con el otro ojo (fig. 3.55). 


CRANEOSINOSTOSIS 


Las craneosinostosis son un grupo de enfermedades congénitas 

poco frecuentes en las que el craneo presenta una forma anormal 

por cierre prematuro de suturas dseas. 

© El sindrome de Crouzon se caracteriza por acortamiento del 
didmetro anteroposterior del craneo, con hipoplasia facial 
media y mandibula prominente (fig. 3.56A); la proptosis 


por orbitas poco profundas y el hipertelorismo (separacién 
orbitaria amplia) son los hallazgos oculares mas destacados 
(fig. 3.56B). Puede haber complicaciones que amenacen la 
vision, como queratopatia por exposicion y atrofia Optica, esta 
ultima secundaria a papiledema crénico o hipoperfusién cere- 
bral por apnea del suefio. También puede cursar con estrabis- 
mo (exotropia en «V»; v. fig. 3.56B), ametropia y ambliopia, 
asi como con otras alteraciones oculares. Se suele heredar con 
patron autosdmico dominante (AD), por variantes alélicas del 
gen FGFR2. 

e@ El sindrome de Apert es la mas grave de las craneosinos- 
tosis. Puede haber oxicefalia (craneo cénico), hipoplasia 
facial media con nariz en pico y orejas de implantacion baja 
(fig. 3.57A), sindactilia (fig. 3.57B) y retraso del desarrollo 
(30%). Las érbitas aplanadas, la proptosis y el hipertelorismo 


suelen ser menos marcados que en el sindrome de Crouzon, 


Fig. 3.57 Sindrome de Apert. (A) Orbitas levemente pero pueden dar lugar a las mismas complicaciones visuales. 
aplanadas, hipoplasia facial media y nariz «en pico de loro»; La herencia puede ser AD, pero la mayoria de los casos son 
(B) sindactilia. esporadicos y se asocian a edad parental avanzada. Al igual 
que el sindrome de Crouzon, a menudo deriva de mutaciones 
stoi del gen FGFRz2. 
Protesis oculares © El sindrome de Pfeiffer se manifiesta con hipoplasia facial 
Tras la enucleacidn o evisceracion se introduce un conformador media y hendiduras palpebrales inclinadas hacia abajo. Los 
(fig. 3.53) hecho de silicona o material acrilico para mantener los hallazgos oculares son similares a los del sindrome de Apert. 
fondos de saco conjuntivales, dejandose colocado hasta que se adap- La herencia es AD con heterogeneidad genética. 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 
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Introduccion 


INTRODUCCION 


Definiciones 


Se dice que hay ojo seco cuando existe un volumen escaso 0 una 

disfuncién lagrimal, lo que da lugar a una pelicula lagrimal ines- 

table y a alteraciones de la superficie ocular. Es una enfermedad 

extraordinariamente comun, sobre todo en mujeres posmenopau- 

sicas y ancianos. 

© Queratoconjuntivitis seca (QCS): se aplica a cualquier ojo con 
algun grado de sequedad. 

© Xeroftalmia: describe un ojo seco por avitaminosis A. 
Xerosis: sequedad ocular extrema con queratinizacién que se 
produce en ojos con cicatrizacién conjuntival significativa. 

© Sindrome de Sjégren: enfermedad inflamatoria de origen 
autoinmunitario en cuyo cuadro clinico se incluye la sequedad 
ocular. 


Fisiologia 


Elementos de la pelicula lagrimal 


La pelicula lagrimal tiene tres capas (fig. 4.1): 

© = Lipidica, segregada por las glandulas de Meibomio. 

© Acuosa, segregada por las glandulas lagrimales. 

© Mucosa, segregada principalmente por las células caliciformes 
de la conjuntiva. 

Estos constituyentes de la lagrima son complejos, habiéndose iden- 

tificado en ellos hasta unas cien proteinas distintas. 


Extension de la pelicula lagrimal 


La pelicula lagrimal se distribuye mecanicamente sobre la superficie 
ocular mediante un mecanismo de parpadeo con control nervioso. 
Se requieren los tres factores siguientes para un recubrimiento 
superficial eficaz por la pelicula lagrimal: 

© Reflejo de parpadeo normal. 


© Contacto entre la superficie ocular externa y los parpados. 
© = Epitelio corneal normal. 


| Capa a 
0,1 um 


Células caliciformes 
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Capa lipidica 


© Composicién 
© La capa lipidica externa esta compuesta por una fase polar 
adyacente a la fase acuoso-mucinosa que contiene fosfolipi- 
dos y una fase apolar que contiene ceras, ésteres de colesterol 
y triglicéridos. 
© Los lipidos polares se unen a lipocalinas de la capa acuosa. 
Estas son pequefias proteinas segregadas con la capacidad de 
ligar moléculas hidréfobas y que también podrian contribuir 
a la viscosidad lagrimal. 
© El movimiento del parpadeo es importante para liberar 
lipidos de las glandulas del parpado. El espesor de esta capa 
puede aumentarse mediante el parpadeo voluntario y, a la 
inversa, reducirse con un parpadeo poco frecuente. 
@ Funciones 
©. Evitar la evaporacion de la capa acuosa y mantener el grosor 
de la pelicula lagrimal. 
o Actuar como surfactante, que permite que la pelicula lagri- 
mal se extienda. 
© Su deficiencia da lugar a ojo seco evaporativo. 


Capa acuosa 


©@ Secrecion 
© Las glandulas lagrimales principales producen alrededor 
del 95% del componente acuoso de las lagrimas, corres- 
pondiendo el resto a las glandulas lagrimales accesorias de 
Krause y Wolfring. 
© La secrecién de lagrimas tiene un componente basico (de 
reposo) y otro reflejo mucho mayor. Este ultimo se produce 
en respuesta a la estimulacién sensitiva de la cornea y la 
conjuntiva, la rotura de la pelicula lagrimal y la inflamacion 
ocular, y esta mediado por el V par craneal. Se reduce con 
anestesia topica y apenas existe durante el suefio. La secre- 
cion puede incrementarse un 500% en respuesta a agresiones. 
© Composicién 
oO Agua, electrélitos, mucinas disueltas y proteinas. 
© Factores de crecimiento derivados de la glandula lagrimal, 
cuya sintesis aumenta en respuesta a agresiones. 


Fig.4.1 Las tres capas de la pelicula lagrimal. 
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© Citocinas proinflamatorias, como las interleucinas, que se acu- 

mulan al dormir, cuando la produccion de lagrimas se reduce. 
@ Funciones 

© Suministrar oxigeno atmosférico al epitelio corneal. 

© Actividad antibacteriana gracias a proteinas como IgA, 
lisozima y lactoferrina. 

© Lavar residuos y estimulos nocivos y facilitar el transporte 
de leucocitos después de una agresién. 

© Proporcionar una superficie corneal é6pticamente lisa igua- 
lando irregularidades minimas. 


Capa mucosa 


© Composicién 

© Las mucinas son glucoproteinas de alto peso molecular que 
pueden ser transmembranosas 0 secretoras. 

© Las mucinas secretoras se subdividen en gelificantes y solubles. 
Son sintetizadas principalmente por las células caliciformes 
de la conjuntiva, pero también por las glandulas lagrimales. 

© Las células epiteliales superficiales de la cornea y la conjun- 
tiva producen las mucinas transmembranosas que forman 
su glucocaliz (cubierta extracelular). 

© La tincién del epitelio enfermo con rosa de Bengala indica 
ausencia de las capas mucinosas transmembranosa y en gel, 
con la consiguiente exposicién de la superficie celular. La 
lesion de las células epiteliales impide la adherencia normal 
de la pelicula lagrimal. 

@ Funciones 

© Permitir la humectacion del epitelio corneal, al transformar 
su superficie de hidréfoba a hidrdfila. 

© Lubricar. 

© La deficiencia de la capa de mucina puede darse en ojos secos 
tanto por deficiencia acuosa como por estados evaporativos. 
Entre las causas de pérdida de células caliciformes se encuen- 
tran las conjuntivitis cicatrizantes, la hipovitaminosis A, las 
quemaduras quimicas y la toxicidad por farmacos. 


Regulacion de los componentes de Ia pelicula 
lagrimal 


@ Hormonal 
© Los androgenos son las principales hormonas responsables 
de la regulacién de la sintesis lipidica. 
© Los receptores de estrégenos y progesterona de la conjuntiva 
y las glandulas lagrimales son esenciales para el funciona- 
miento normal de estos tejidos. 
© Nerviosa, a través de fibras adyacentes a las glandulas lagrimales y 
células caliciformes que estimulan la secrecion acuosa y de mucina. 


Mecanismos etiopatogénicos 


Los cuatro principales mecanismos interrelacionados que parecen 
intervenir en la aparicién de ojo seco son la inestabilidad lagrimal, la 
hiperosmolaridad de la lagrima, la inflamacion y 1a lesion de la superficie 
ocular. Existe inflamacién de la conjuntiva y las glandulas accesorias, 
asi como de la superficie ocular, en el 80% de los pacientes con QCS, y 
puede ser tanto una causa como una consecuencia de la sequedad ocular, 
amplificando y perpetuando la enfermedad; la presencia de inflamacién 
puede justificar la utilizacion de antiinflamatorios como los corticoides. 


CAPITULO 
Ojo seco 


4 


Clasificacion 


Suele aplicarse la clasificacion de ojo seco del International Dry Eye 
Workshop (DEWS) de 2007, con una divisién basica en dos subtipos: 
por deficiencia acuosa y evaporativo. En la mayoria de los casos 
existe un solapamiento considerable entre ambos mecanismos, y 
al valorar al paciente es importante tener presente la posible con- 
tribucién de muchos factores. 


Por deficiencia acuosa 


© Ojo seco por sindrome de Sjégren (primario o secundario). 
© Ojo seco sin Sjégren. 

© Deficiencia lagrimal primaria (p. ej., sequedad ocular senil, 
alacrimia congénita, disautonomia familiar) 0 secundaria 
(p. ej., infiltracién inflamatoria y neoplasica de la glandula 
lagrimal, sindrome de inmunodeficiencia adquirida [sida], 
enfermedad de injerto contra huésped, ablacion de la glan- 
dula o el nervio lagrimal). 

oO Obstruccién del conducto de la glandula lagrimal; por ejem- 
plo, tracoma, penfigoide cicatricial, causticaciones y sin- 
drome de Stevens-Johnson. 

© Hiposecrecién refleja: sensitiva (p. ej., uso de lentes de contacto, 
diabetes, cirugia refractiva, queratitis neurotrofica) o por blo- 
queo motor (p. ¢j., lesién del nervio facial, farmacos sistémicos). 


Evaporativo 


@ Intrinseco 
© Deficiencia de glandulas de Meibomio; por ejemplo, blefa- 
ritis posterior y acné rosacea. 
© Trastornos de la apertura palpebral; por ejemplo, exposicion 
escleral excesiva, retraccién palpebral, proptosis y paralisis facial. 
© Baja frecuencia de parpadeo; por ejemplo, enfermedad de 
Parkinson, uso prolongado de pantallas de ordenador, lec- 
tura, ver televisidn, etc. 
oO Farmacos; por ejemplo, antihistaminicos, B-bloqueantes, 
antiespasméddicos y diuréticos. 
e@ = Extrinseco 
© Hipovitaminosis A. 
© Medicamentos tdpicos, incluido el efecto de los conservantes. 
© Uso de lentes de contacto. 
oO Enfermedad dela superficie ocular, como conjuntivitis alérgica. 


Efecto de factores ambientales 


Ademas de la clasificacién basica, el DEWS destacé el efecto del am- 
biente en el tipo de ojo seco que presenta un paciente. Estos factores 
ambientales pueden ser internos, como la edad, el estado hormonal 
y el patron de comportamiento, y externos, como la exacerbacién de 
los factores evaporativos en un ambiente con baja humedad relativa. 


SINDROME DE SJOGREN 


El sindrome de Sjégren (SS) es una enfermedad autoinmunitaria carac- 
terizada por inflamacion linfocitaria y destruccién de las glandulas 
lagrimales y salivales (fig. 4.2A), asi como de otros 6rganos exocrinos. 
La triada clasica consiste en ojo seco, sequedad bucal (fig. 4.2B) y agran- 
damiento de la glandula parétida (fig. 4.2C), pero a menudo hay otras 
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Fig. 4.2 Sindrome de Sjdgren. (A) La histologia de la glandula 
lagrimal muestra infiltracion linfocitica; (B) lengua seca y 
con fisuras; (C) agrandamiento de la glandula parotida. 

(Por cortesia de M.A. Mir, de Atlas of Clinical Diagnosis, Saunders 2003 - fig. C.) 


manifestaciones y pueden verse afectados todos los sistemas corporales. 
La enfermedad se clasifica como primaria, cuando se da aislada, o 
secundaria, si se asocia a otra enfermedad, normalmente artritis reu- 
matoide o lupus eritematoso sistémico. El SS primario afecta mas a 
menudo a mujeres que a hombres. Aunque en la practica clinica suele 
legarse al diagndstico de un modo menos estricto, el American College 
of Rheumatology (ACR) ha propuesto los siguientes criterios diagnds- 
ticos especificos para pacientes con un cuadro clinico que sugiera SS: 
© Positividad para anticuerpos anti-SSA 0 anti-SSB, o factor 
reumatoide positivo mas anticuerpos antinucleares significa- 
tivamente positivos. 
Cierto grado de tincion de la superficie ocular. 
© Cierto grado de sialoadenitis linfocitica focal en la biopsia de 
glandulas salivales (v. fig. 4.2A). 
Los criterios del American-European Consensus Group, anteriores 
pero todavia muy empleados, son mas extensos e incluyen mas 
manifestaciones clinicas, pero basicamente proporcionan resultados 
similares a los del ACR. 

Entre las opciones terapéuticas para el SS contamos con diversos 
tratamientos sintomaticos para el ojo seco, como se explicara mas 
adelante, la sequedad ocular y otras manifestaciones, estimulantes 
salivales (p. ej., pilocarpina oral) y, en ocasiones, inmunosupresores 
y bloqueantes bioldgicos como el rituximab. 


Sintomas 


El sintoma ocular mas frecuente es la sensacién de sequedad, areni- 
lla y quemazon que tipicamente empeora a lo largo del dia. Tam- 
bién son frecuentes la secrecion filamentosa, la borrosidad visual 
transitoria, el enrojecimiento y la aglutinacion de pestafias. Es rara 
la ausencia de lagrimeo emocional 0 reflejo. Los sintomas de QCS 
a menudo se agravan en condiciones en las que aumenta la evapo- 
racion de lagrima (p. ej., aire acondicionado, viento y calefaccién 
central) o tras la lectura prolongada o el uso de monitores de video, 
donde se reduce la frecuencia de parpadeo. 


Signos 


© Es frecuente la blefaritis posterior (seborreica) con disfuncion 
de las glandulas de Meibomio (figs. 4.3A y B). 
© Conjuntiva 
oO Enrojecimiento. 
©. Tincién con fluoresceina (fig. 4.4A) y rosa de Bengala (fig. 4.4B). 
© Queratinizacion. 
© La conjuntivocalasia es una consecuencia y un factor de 
empeoramiento de la irritacién ocular cronica por ojo seco, de 
forma que se perpetua un circulo vicioso. También es normal 
encontrar otros trastornos de la superficie ocular (v. capitulo 5). 
© Pelicula lagrimal 
oO En el ojo normal, cuando se rompe la pelicula lagrimal, la 
capa mucinosa se contamina con lipidos, pero es arrastrada 
por lavado. 
oO En el ojo seco, la mucina contaminada con lipidos se acu- 
mula en la pelicula lagrimal en forma de particulas y detritos 
que se mueven con cada parpadeo (fig. 4.5A). 
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Fig.4.3 Blefaritis posterior en el ojo seco. (A) Gldbulos aceitosos en los orificios de las glandulas de Meibomio; (B) muesca en 
el parpado. 


Fig.4.4 Tincidn conjuntival en el ojo seco. (A) Con fluoresceina; (B) con rosa de Bengala. 


Fig.4.5 Alteraciones de la pelicula lagrimal en el ojo seco. (A) Detritos mucosos; (B) menisco lagrimal adelgazado. 
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Pruebas complementarias 


oO El menisco o banda marginal lagrimal permite estimar de 
modo aproximado el volumen acuoso de la pelicula lagrimal. 
En el ojo normal, alcanza una altura de 0,2-0,4 mm, pero en 
el ojo seco esta adelgazado o ausente (fig. 4.5B). 

© Cornea 

oO Erosiones epiteliales punteadas que se tifien bien con fluores- 
ceina (figs. 4.6A y B). 

© Los filamentos son hebras de moco y detritos, como células 
epiteliales desechadas, que tipicamente se anclan a la super- 
ficie corneal por un extremo (fig. 4.6C); se tifien bien con 
rosa de Bengala, pero menos con fluoresceina. 

oO Enel ojo seco grave pueden formarse placas mucosas con 
los mismos componentes. Consisten en lesiones semitrans- 
parentes, blancas o grisaceas, a menudo ligeramente eleva- 
das, con diferentes tamafios (figs. 4.6D y E). 

© Puede haber complicaciones que amenacen la visién, como 
defectos epiteliales, lisis corneal (fig. 4.7A), perforaciones 

(fig. 4.7B) y queratitis bacteriana (fig. 4.7C). 


PRUEBAS COMPLEMENTARIAS 


El objetivo de las pruebas complementarias es confirmar y cuantifi- 
car el diagnéstico clinico de ojo seco. Lamentablemente, aunque la 
repetibilidad de los sintomas es buena, no ocurre lo mismo con las 
pruebas clinicas, habiendo poca correlacion entre sintomas y pruebas. 
La fiabilidad de los test mejora a medida que aumenta el grado de 
sequedad ocular. Las pruebas pueden medir los siguientes parametros: 
© Estabilidad de la pelicula lagrimal mediante su tiempo de rotura 
(BUT, por sus siglas en inglés). 
© Produccién de lagrima (Schirmer, aclaramiento de fluoresceina 
y osmolaridad lagrimal). 
@ Enfermedad de la superficie ocular (tinciones corneales y cito- 
logia de impresi6n). 
No hay ninguna prueba clinica para confirmar el diagnéstico de ojo 
seco evaporativo. Por tanto, es un diagndstico de presuncion que se 
basa en los hallazgos clinicos asociados. Se ha propuesto el siguiente 
orden para las pruebas, ya que la tira de papel de Schirmer puede 
alterar la superficie ocular y causar tincién. 


Tiempo de rotura de Ia pelicula lagrimal 


E] BUT de la pelicula lagrimal es anormal en la deficiencia acuosa y 

en los trastornos de las glandulas de Meibomio. Se mide asi: 

© Se instila en el fondo de saco inferior fluoresceina al 2% o una 
tira impregnada con fluoresceina humedecida con suero fisio- 
légico sin conservantes. 

Se pide al paciente que parpadee varias veces. 

@ Se examina la pelicula lagrimal en la lampara de hendidura 
usando un haz ancho y el filtro azul cobalto. Después de un 
intervalo, aparecen puntos 0 lineas negras en la pelicula tefiida 
con fluoresceina (fig. 4.8A), lo que indica la formacion de areas 
de desecacién. 

© El BUT es el intervalo entre el ultimo parpadeo y la aparicion 
aleatoria en cualquier zona del primer punto de desecacién. Un 
valor inferior a 10 s se considera sospechoso. 

La aparicién de puntos secos siempre en la misma localizacién 

indica una anomalia local de la superficie corneal (p. ej., enfermedad 


de la membrana basal epitelial) mas que una inestabilidad intrin- 
seca de la pelicula lagrimal. 


Prueba de Schirmer 


La prueba de Schirmer sirve para medir la produccion de lagrima 

acuosa. Se basa en la medicion del grado de humectacion de una tira 

de papel de filtro especial (Whatman n.° 41), de 5 mm de anchura 

y 35 mm de longitud. Puede realizarse con o sin anestesia tdpica. 

En teoria, cuando se lleva a cabo con anestésico (Schirmer 2), se 

mide la secrecién basica, y sin anestesia (Schirmer 1) se mide la 

maxima secrecin basica mas la secrecion refleja. Sin embargo, en 

la practica, la anestesia topica no puede abolir todos los estimulos 

sensitivos y psicoldgicos de la secrecién refleja. La prueba se realiza 

del siguiente modo: 

© Se seca con cuidado el exceso de lagrima. Si se aplica anestesia 
topica, debe retirarse lo que sobre del fondo de saco inferior con 
papel de filtro. 

© Se doblan 5 mm de un extremo del papel de filtro y se inserta 
en la union de los tercios medio y externo del parpado inferior, 
con cuidado de no tocar la cornea ni las pestafias (fig. 4.8B). 

© Se pide al paciente que mantenga los ojos cerrados, sin apretar. 
A los 5 min se retira el papel de filtro y se mide la longitud 
humedecida desde el pliegue. 

@ Se considera anormal un valor inferior a10 mm a los 5 min sin 
anestesia o menor de 6 mm con anestesia. 

Los resultados pueden ser variables, por lo que no debe emplearse 

una medicion aislada de Schirmer como unico criterio para diagnos- 

ticar un ojo seco, aunque los resultados anémalos repetidos apoyan 

con fuerza este diagnostico. 


Tincion de la superficie ocular 


© La fluoresceina tifie el epitelio corneal y conjuntival (v. figs. 4.4 
y 4.6) en sitios con tal grado de lesién que el colorante puede 
penetrar en el tejido. 
© Elrosa de Bengala es un colorante con afinidad por las células 
epiteliales muertas o desvitalizadas cuya capa de mucina se 
ha perdido o alterado (fig. 4.8C). Los filamentos y las placas 
corneales (v. fig. 4.6B) también se distinguen mas claramente 
con este colorante, que puede visualizarse mejor si se usa un 
filtro aneritro. Se emplea una solucién de rosa de Bengala al 1% 
o bien una tira impregnada humedecida. El colorante puede 
causar irritacién intensa, que puede durar hasta 1 dia, sobre 
todo en pacientes con QCS grave; para minimizar la irritacion 
hay que instilar una gota muy pequefia, justamente después de 
poner una gota de colirio anestésico, y luego lavar lo que sobre 
con suero fisioldgico. 
© Elverde lisamina tifie de modo similar al rosa de Bengala, pero 
causa menos irritacién, por lo que es preferible. 
© El patron de tincidn puede facilitar el diagnéstico: 
© La tincion interpalpebral de la cornea y la conjuntiva 
(v. fig. 4.4B) es tipica de la deficiencia de lagrima acuosa. 

© La tincién conjuntival superior puede indicar queratocon- 
juntivitis limbica superior. 

© La tincion inferior de la cornea y la conjuntiva aparece a 
menudo en pacientes con blefaritis 0 exposicién. 
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Fig.4.6 Signos corneales en el ojo seco. (A) y (B) Erosiones 
punteadas tenidas con fluoresceina; (C) filamentos 
corneales; (D) tinci6n leve con rosa de Bengala y 

(E) formacion intensa de placas mucosas. 

(Por cortesia de S. Tuft - fig. C; R. Bates - fig. E.) 
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Fig.4.7 Complicaciones corneales graves en el ojo seco. 
(A) Lisis corneal; (B) perforacio6n taponada por el iris; 
(C) infecci6n bacteriana. 


Fig.4.8 Pruebas diagnésticas en el ojo seco. (A) Tiempo 
de rotura de la pelicula lagrimal: aparecen numerosos 
puntos de desecacion en la pelicula lagrimal tefida con 
fluorescejna; (B) prueba de Schirmer; (C) tincidn corneal 
y conjuntival con rosa de Bengala. 
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Otras pruebas 


Las siguientes pruebas no suelen realizarse en la practica clinica 

habitual. 

© La prueba de aclaramiento de fluoresceina y el indice de 
funcién lagrimal pueden valorarse instilando 5 pl de fluores- 
ceina en la superficie ocular y midiendo a intervalos de tiempo 
fijos el colorante residual en una tira de Schirmer colocada en 
el borde lateral del parpado inferior. Se observa un retraso del 
aclaramiento en todos los estados de sequedad ocular. 

e@ Existen técnicas para medir la osmolaridad de la pelicula 
lagrimal, siendo este un método diagndéstico de gran precision. 

© Medicién de los componentes de la lagrima. Pueden tomarse 
muestras de lagrima para analizar la presencia de marcadores 
normalmente elevados (p. ej., metaloproteasa de matriz 9) 0 
disminuidos (p. ej., lactoferrina) en el ojo seco. 

© En la prueba del hilo con rojo fenol se impregna un hilo en un 
colorante que a su vez es un marcador de pH. Se introduce el 
extremo del hilo sobre el parpado inferior y se mide la longitud 
humedecida (el colorante cambia de amarillo a rojo al mojarlo la 
lagrima) a los 15 s. Un valor de 6 mm se considera anormal. Es 
comparable a la prueba de Schirmer, pero consume menos tiempo. 

© La meniscometria lagrimal cuantifica la altura y, por tanto, el 
volumen del menisco del parpado inferior. 

© La citologia de impresion puede determinar el numero de 
células caliciformes. 


TRATAMIENTO 


Estrategia 


Los procesos etiopatogénicos subyacentes en el ojo seco general- 
mente son irreversibles, por lo que el tratamiento se dirige a con- 
trolar los sintomas y evitar la alteracion de la superficie ocular. 
El DEWS ha publicado unas recomendaciones basadas en otras 
directrices anteriores (International Taskforce Guidelines for Dry 
Eye) que sugerian diferentes opciones terapéuticas segun el nivel de 
gravedad de la enfermedad valorado de 1a 4. Las recomendaciones 
del DEWS también pueden aplicarse de forma gradual, pasando 
al siguiente nivel si las medidas anteriores han sido insuficientes. 


Nivel 1 


e@ Educacién y modificaciones ambientales/dietéticas 

o Establecer expectativas realistas e insistir en la importancia 
de un buen cumplimiento. 

© Revision del estilo de vida, como la importancia de parpa- 
dear al leer, ver televisidn o usar ordenadores (que deben 
situarse por debajo del nivel de los ojos para reducir el grado 
de apertura palpebral), y consejos respecto al uso de lentes 
de contacto. 

© Revisién ambiental; por ejemplo, puede ser posible aumentar 
el grado de humedad en ciertos ambientes. 

© Es recomendable emplear dispositivos de ayuda para instilar 
colirios (comercializados por el fabricante 0 caseros, como 
un cascanueces para sujetar los botes de plastico) en pacien- 
tes con pérdida de destreza (p. ej., con artritis reumatoide). 
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o Advertir al paciente de que la cirugia refractiva con laser 


puede empeorar el ojo seco. 

© Revisién de las medicaciones sistémicas que puedan agravar 
la sequedad y eliminar los farmacos implicados. Si es posible, 
deben suspenderse los colirios toxicos 0 con conservantes. 

© Lagrimas artificiales, incluidos geles y pomadas (v. mas adelan- 
te). Algunos autores recomiendan el uso de colirios con conser- 
vantes en el nivel 1, y de gotas sin conservantes en el nivel 2. En 
algunos pacientes pueden estar indicados los agentes mucoliticos. 

© Terapia palpebral. Medidas basicas como compresas calientes 
e higiene palpebral en la blefaritis; puede valorarse la cirugia 
correctora de parpados (p. ej., entropidn, ectropidn, excesiva 
laxitud palpebral o exposicion escleral) de modo precoz. La 
lagoftalmia nocturna puede mejorarse cerrando los parpados 
con esparadrapo al acostarse, llevando gafas de natacion para 
dormir o, en casos extremos, mediante una tarsorrafia lateral. 


Nivel 2 


© Las lagrimas artificiales sin conservantes son consideradas 
medidas de nivel 2 por algunos autores. 

© Antiinflamatorios como corticoides tépicos, acidos omega 3 

por via oral y otros farmacos como ciclosporina tépica. 

Tetraciclinas (en meibomitis, acné rosacea). 

Tapones puntales. 

Secretagogos, p. ej., pilocarpina, cevimelina, rebamipida. 


Gafas con camara himeda y cubiertas laterales para gafas. 


Nivel 3 


© Colirio de suero. Autdlogo o de cordén umbilical. 
© Lentes de contacto. 
© Oclusién puntal permanente. 


Nivel 4 


© Antiinflamatorios sistémicos. 
© Cirugia 
© Cirugia palpebral, como tarsorrafia. 
© Autotrasplante de glandula salival. 
oO Trasplante de mucosa o membrana amniotica para com- 
plicaciones corneales. 


Lagrimas artificiales 


Las lagrimas artificiales tienen una formulacion relativamente 
simple que no puede aproximarse a la complejidad bioquimica y 
estructural de la pelicula lagrimal normal. Ademas, su aplicacién es 
periddica, no continuada. Casi todas se basan en la sustitucién de 
la fase acuosa de la pelicula lagrimal. No hay sustitutos para la 
mucina, y la parafina solo remeda parcialmente la accidn de los 
lipidos lagrimales. La frecuencia dptica de instilacién varia segun 
su composicion y la gravedad del ojo seco. 
© Colirios y geles. Existen gran variedad de presentaciones; 
ningtin agente o categoria farmacologica ha demostrado su 
superioridad, y algunos pacientes pueden preferir unas lagrimas 
concretas sin una justificacién clara. 
© Los derivados de celulosa (p. ej., hipromelosa, metilcelulosa) 
son adecuados en casos leves. 
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© Los geles de carbomero se adhieren a la superficie ocular y 
por su ello su efecto es mas duradero, pero algunos pacientes 
se quejan de visién borrosa. 

© Otros principios activos serian el alcohol polivinilico (PVA), 
que aumenta la persistencia de la pelicula lagrimal y es util en 
la deficiencia de mucina, el hialuronato sdédico, la povidona, 
la glicerina, el propilenglicol, el polisorbato, etc. 

oO Eldicuafosol es un farmaco nuevo que actta como secreta- 
gogo tdpico. 

© Las pomadas que contienen vaselina pueden aplicarse al acos- 
tarse como complemento de los colirios 0 geles usados durante 
el dia, pero no sirven para otras horas porque causan marcada 
borrosidad visual. Algunos médicos no los prescriben para uso 
prolongado. 

© Los nebulizadores palpebrales se aplican con el ojo cerrado y 
contienen tipicamente liposomas con moléculas que estabilizan 
la pelicula lagrimal y reducen la evaporacion. 

© Los insertos de lagrima artificial se colocan una o dos veces 
al dia y ofrecen un efecto terapéutico duradero, por lo que son 
preferidos por algunos pacientes. 

© Mucoliticos. El colirio de acetilcisteina al 5% sirve para disol- 
ver filamentos y placas mucosas corneales, aunque puede 
causar irritacion al instilarla, huele mal y caduca pronto. 

También puede recurrirse al desbridamiento manual de los 

filamentos. 

© Los conservantes pueden causar toxicidad significativa, 
sobre todo después de la oclusién puntal. Actualmente se 
dispone de abundantes colirios sin conservantes, incluidos 
algunos preparados multidosis, y en general son preferibles 

a los farmacos con conservantes en todos los cuadros, salvo 

los mas leves, y siempre que haya que usarlos mas de tres o 

cuatro veces al dia. También son de eleccion los preparados 

sin conservantes en pacientes con ojo seco que requieran 
otras medicaciones tdpicas, por ejemplo, para tratamiento del 
glaucoma. Los conservantes mas recientes, como Polyquad 

y Purite, parecen causar menos toxicidad sobre la superficie 

ocular que otros mas antiguos como el cloruro de benzal- 

conio. 


Oclusion puntal 


La oclusién del punto lagrimal reduce el drenaje lagrimal, por lo 
que mantiene la lagrima natural y prolonga el efecto de las lagri- 
mas artificiales. Es muy util en pacientes con QCS de moderada 
a grave que no respondan a la instilacion frecuente de lagrimas 
artificiales. 
© Puede obtenerse una oclusién transitoria introduciendo tapo- 
nes de colageno en los canaliculos, pues se disuelven a lo largo 
de varias semanas. Su principal objetivo es comprobar que no 
aparecera epifora tras la oclusién permanente. 
© Inicialmente se ocluyen los puntos inferiores y se revisa al 
paciente al cabo de 1 0 2 semanas. 
© Siel paciente queda asintomatico y sin epifora, se pueden 
retirar los tapones; entonces puede realizarse la oclusién 
permanente de los canaliculos inferiores (v. mas adelante). 
oO Enla QCS grave deben taponarse tanto los canaliculos infe- 
riores como los superiores. 


(B) 


Fig. 4.9 (A) Insercidn de un tapon de silicona; (B) tapdn ya 
colocado. (Por cortesia de S. Tuft - fig. A.) 


Puede conseguirse una oclusién prolongada reversible con 

tapones de silicona (fig. 4.9) o tapones de colageno de larga 

duracion (2-6 meses). 

© Las posibles complicaciones son extrusion, formacién de 
granuloma y migracion distal. 

© Los tapones que avanzan a la porcién horizontal del canaliculo 
no pueden ser visualizados, y, aunque normalmente pueden 
ser arrastrados mediante irrigacién con suero, si causan epi- 
fora, no siempre es posible y deben retirarse quirurgicamente. 

La oclusién permanente solo debe llevarse a cabo en pacientes 

con ojo seco grave que han respondido favorablemente y sin 

epifora a los tapones transitorios. Debe evitarse en pacientes, 

sobre todo jévenes, que puedan tener patologia reversible. No 

deben ocluirse los cuatro puntos a la vez. 

© La oclusion permanente se consigue tras dilatar los puntos 
lagrimales y coagular el canaliculo proximal mediante cau- 
terizacion; tras una oclusidn exitosa, hay que vigilar que no 
se repermeabilice. 

© Lacauterizacién con laser consigue resultados menos consis- 
tentes que la coagulacién térmica. 
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Antiinflamatorios 


Los corticoides tépicos, generalmente preparados de baja 
potencia como la fluorometolona, son un tratamiento com- 
plementario eficaz en las exacerbaciones. Debe contraponerse 
el riesgo de un tratamiento prolongado a los posibles beneficios 
en cada caso. 

Los suplementos de acidos grasos omega (p. ej., aceite de 
pescado con omega 3, aceite de linaza) pueden conseguir una 
mejoria espectacular de los sintomas y reducir el uso de medi- 
cacion tdpica. 

Las tetraciclinas orales en pautas prolongadas, a menudo de 
3 meses a dosis relativamente bajas, pueden controlar la ble- 
faritis asociada, especialmente la meibomianitis, y reducir los 
niveles de mediadores inflamatorios en lagrima. La doxiciclina 
es preferible a la minociclina por su mejor perfil de seguridad. 
La ciclosporina tépica (normalmente al 0,05%) reduce la infla- 
macion mediada por linfocitos T en el tejido lagrimal, lo que 
deriva en un aumento en el numero de células caliciformes y 
una reversion de la metaplasia escamosa de la conjuntiva. 


Lentes de contacto 


Aunque el uso de lentes de contacto puede agravar el ojo seco, 
sobre todo por sus efectos inflamatorios, sensitivos y evaporativos, 


debe sopesarse su uso como reservorio de liquido detras de la len- 


te, siendo ademas eficaces para aliviar sintomas por alteraciones 


corneales secundarias. Hay que advertir al paciente del riesgo de 


queratitis bacteriana. 


Las lentes de HEMA de baja hidratacién pueden adaptarse 
satisfactoriamente en ojos moderadamente secos. 

Las lentes de elastémero de silicona no contienen agua y trans- 
miten muy bien el oxigeno, por lo que son eficaces para prote- 
ger la cornea en deficiencias extremas de la pelicula lagrimal, 
aunque el depésito de residuos sobre su superficie puede alterar 
la vision y causar problemas. Esta en duda si se seguira dis- 
poniendo de estas lentes en el futuro. 


CAPITULO 
Ojo seco 


4 


La oclusién con lentes de contacto esclerales permeables al gas 


proporciona un reservorio de suero sobre la cérnea. Pueden 
emplearse en ojos extremadamente secos con exposicion. 


Optimizacion de la humedad ambiental 


Reduccion de la temperatura de la habitacion para minimizar 
la evaporacién de lagrimas. 

Pueden probarse los humidificadores, aunque a menudo son 
decepcionantes porque muchos aparatos son incapaces de incre- 
mentar significativamente la humedad relativa de una habitacion 
de tamafio medio. Puede lograrse un aumento localizado de la 
humedad mediante gafas con camara himeda o protectores 
laterales, aunque pueden ser estéticamente inaceptables. 


Otras opciones 


La inyeccion de toxina botulinica al musculo orbicular puede 
ayudar a controlar el blefaroespasmo que con frecuencia acom- 
pafia al ojo seco grave. Si se inyecta en el canto interno también 
puede reducir el drenaje lagrimal, presumiblemente porque 
limita los movimientos palpebrales. 

Los agonistas colinérgicos orales como la pilocarpina (5 mg 
cuatro veces al dia) y la cevimelina pueden reducir los sinto- 
mas de sequedad ocular y bucal en pacientes con SS. Entre sus 
efectos adversos se encuentran la vision borrosa y la sudoracion, 
que pueden ser menos acusados con la cevimelina. 

El trasplante de glandula submandibular para ojos secos 
extremos requiere una cirugia complicada y puede dar lugar 
niveles excesivos de moco en la pelicula lagrimal. 

Colirios de suero. El suero autdlogo o de cordén umbilical 
(20-100%), el componente que queda tras la coagulacion de 
la sangre, ha conseguido mejorias subjetivas y objetivas en 
estudios en pacientes con ojo seco. El suero autdlogo puede 
favorecer la curacién de defectos epiteliales persistentes, aunque 
su obtencién y almacenamiento plantean problemas de indole 
practica. 
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Introduccion 


INTRODUCCIO 


Anatomia 


La conjuntiva es una membrana mucosa transparente que recubre la 
superficie interna de los parpados y la superficie anterior del globo 
ocular, y termina en el limbo corneoescleral. Posee una abundante 
vascularizacién que procede de las arterias ciliares anteriores y 
palpebrales. Existe una densa red linfatica que drena los ganglios 
preauriculares y submandibulares, al igual que los parpados. Su fun- 
cion es principalmente protectora, interviniendo en la inmunidad 
tanto pasiva como activa. A nivel anatémico se divide en: 
© Laconjuntiva palpebral, que empieza en la unidn cutaneomu- 
cosa del borde del parpado y se adhiere con fuerza por su cara 
posterior al tarso. Los vasos sanguineos tarsales se orientan 
verticalmente. 
La conjuntiva del fondo de saco o fornix, mas laxa y con pliegues. 
© La conjuntiva bulbar, que cubre la esclera anterior y se con- 
tintia con el epitelio corneal en el limbo, donde existen unas 
crestas radiales que forman las empalizadas de Vogt; dichas 
empalizadas podrian constituir el reservorio de células madre 
corneales. El estroma se adhiere de forma laxa a la cdpsula de 
Tenon subyacente, excepto en el limbo, donde ambas capas se 
fusionan. En la parte nasal se encuentra el pliegue semilunar, y 
medial a este se situa la cartincula, un nédulo carnoso de tejido 
cutaneo modificado. 


Histologia 


© Elepitelio no esta queratinizado y cuenta con una altura de unas 
cinco capas celulares (fig. 5.1). Las células cuboidales basales 
evolucionan a células poliédricas aplanadas, que posteriormente 
se desprenden de la superficie. Dentro del epitelio se encuentran 
células caliciformes que segregan moco, siendo mas densas en 
la zona nasal inferior y los fondos de saco. 

@ Elestroma (sustancia propia) esta compuesto por tejido conec- 
tivo laxo muy vascularizado. En la profundidad del estroma 
se situan las glandulas lagrimales accesorias de Krause y Wol- 
fring, cuya secrecion es un componente esencial de la pelicula 
lagrimal. 


Fig. 5.1 Histologia de la conjuntiva. 
(Por cortesia de J. Harry.) 


@ El tejido linfoide asociado a la conjuntiva (TLAC) es fun- 
damental para iniciar y regular la respuesta inmunitaria de la 
superficie ocular. Esta formado por los linfocitos dentro de las 
capas epiteliales y en los vasos linfaticos y sanguineos asociados, 
mas un componente estromal de linfocitos y células plasmaticas, 
incluidos los agregados foliculares. 


Cuadro clinico de la inflamacién 
conjuntival 


Sintomas 


Cursa con sintomas inespecificos como lagrimeo, sensacién de 
arenilla, pinchazos y ardor. El prurito es el sello distintivo de las 
enfermedades alérgicas, aunque también puede presentarse con 
menor intensidad en la blefaritis y el ojo seco. La presencia de dolor 
significativo, fotofobia o una intensa sensacién de cuerpo extrafio 
sugiere afectacién corneal. 


Secrecion 


© La secrecién acuosa esta compuesta por exudacion serosa y 
lagrimas, y es propia de las conjuntivitis viricas agudas o las 
conjuntivitis alérgicas agudas. 

© La secrecion mucoide es tipica de las conjuntivitis alérgicas 
crénicas y el ojo seco. 

© Lasecrecién mucopurulenta aparece caracteristicamente en la 
infeccién bacteriana aguda o por clamidias. 

© Lasecrecién purulenta moderada se observa en la conjuntivitis 
bacteriana aguda. 

© La secrecién purulenta intensa sugiere infeccién gonocécica. 


Reaccion conjuntival 


© La hiperemia difusa, de color rojo oscuro y mas intensa lejos 
del limbo, es frecuente en las infecciones bacterianas (fig. 5.2A). 
Esta «congestion conjuntival» debe distinguirse de la congestion 
ciliar de las iridociclitis (v. capitulo 11). 
© Las hemorragias pueden aparecer en las conjuntivitis viricas, 
siendo a menudo multiples, pequefias y bien delimitadas («pete- 
quias»; fig. 5.2B), y en las conjuntivitis bacterianas graves, donde 
son mas extensas y difusas. 
© La quemosis (edema conjuntival) se ve como una tumefaccion 
transhicida (fig. 5.2C) que, si es intensa, puede protruir a través 
de los parpados. La quemosis aguda suele indicar una reac- 
cién de hipersensibilidad (p. ej., al polen), pero también puede 
producirse en la conjuntivitis infecciosa grave. La quemosis 
subaguda o crénica puede deberse a multiples causas: 
© Locales; por ejemplo, oftalmopatia tiroidea, conjuntivitis 
alérgica crénica, cirugia ocular o palpebral, traumatismos, etc. 
o Aumento de la permeabilidad vascular sistémica; por ejem- 
plo, enfermedades alérgicas, infecciones como meningitis, 
vasculitis, etc. 
o Aumento de la presién venosa; por ejemplo, sindrome de la 
vena cava superior, insuficiencia cardiaca derecha, etc. 
© Descenso de la presién oncotica del plasma; por ejemplo, 
sindrome nefrotico. 
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Fig.5.2 Signos de inflamaci6n conjuntival. (A) Hiperemia (congestion conjuntival); (B) petequias; (C) quemosis; 
(D) seudomembrana; (E) infiltraci6n; (F) cicatrizacion. 
(Por cortesia de P Saine -fig. A; S. Tuft - fig. B; C. Barry - fig. F.) 


g 

5 

g © Membranas © Entre sus posibles causas estan la conjuntivitis adenovirica 
. oO Las seudomembranas (fig. 5.2D) estan compuestas por grave, la conjuntivitis gonocdcica y otras conjuntivitis bac- 
Bs exudados coagulados adheridos al epitelio conjuntival terianas (Streptococcus spp., Corynebacterium diphtheriae), 
3 inflamado. Pueden despegarse y dejar el epitelio subyacente la conjuntivitis lefiosa y el sindrome de Stevens-Johnson. 

E intacto. © La infiltracién representa reclutamiento celular hacia un foco 
4 oO Las membranas verdaderas afectan a las capas superficiales de inflamacién crénica y acompafia tipicamente a la reaccién 
= del epitelio conjuntival, por lo que este se desgarra al inten- papilar. Se reconoce por la pérdida de detalle de los vasos nor- 
s tar arrancarlas. La distincién entre membrana verdadera males de la conjuntiva tarsal, sobre todo en el parpado superior 
3 y seudomembrana rara vez tiene trascendencia clinica, (fig. 5.2E). 

5 ya que ambas pueden dejar cicatrizacién residual tras su © Puede producirse cicatrizacién subconjuntival en el tracoma y 
© resolucion. otras conjuntivitis intensas (fig. 5.2F). La cicatrizacion severa se 
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Introduccion 


asocia a pérdida de células caliciformes y glandulas lagrimales 
accesorias, y puede originar un entropion cicatricial. 
© Foliculos 
© Signos. Multiples lesiones delimitadas y levemente elevadas 
que recuerdan a granos de arroz translucidos, mas ostensi- 


bles en los fondos de saco (fig. 5.3A). No se ven vasos sangui- 


neos en su interior, sino que rodean 0 atraviesan las lesiones. 

© Histopatolégicamente se caracterizan por un centro germi- 
nal linfoide subepitelial, con linfocitos inmaduros centrales 
rodeados de células maduras (fig. 5.3B). 

© Aparecen en las conjuntivitis viricas y por clamidias, en el sin- 
drome oculoglandular de Parinaud y en la hipersensibilidad a 
medicamentos topicos. Los foliculos pequefios son un hallazgo 
normal en la infancia (foliculosis), al igual que los foliculos en 
los fondos de saco y el borde del tarso superior en adultos. 

© Las papilas solo pueden desarrollarse en la conjuntiva palpebral 

y la conjuntiva bulbar del limbo, donde esta se adhiere a la capa 

fibrosa mas profunda. 

o Signos. A diferencia de los foliculos, presentan un nucleo 
vascular. Las micropapilas forman un patrén en mosaico 
de puntos rojos elevados debido a su canal vascular central; 


las macropapilas (< 1 mm; fig. 5.3C) y las papilas gigantes 


(> 1mm) aparecen en cuadros de inflamacién prolongada. 
Si hay actividad intensa, pueden mostrar infiltrados apicales 
o tefiirse con fluoresceina. Las papilas limbicas tienen un 
aspecto gelatinoso. 

© Histolégicamente, muestran pliegues de epitelio conjunti- 
val hiperplasico con un nucleo fibrovascular e infiltracién 
estromal subepitelial por células inflamatorias (fig. 5.3D). 
Tardiamente se observan hialinizacién estromal superficial, 
cicatrizacién y formacion de criptas que contienen células 
caliciformes. 

© Pueden deberse a conjuntivitis bacterianas, conjuntivitis 
alérgicas, blefaritis crénica, uso de lentes de contacto, que- 
ratoconjuntivitis limbica superior y sindrome de laxitud 
palpebral. 


Adenopatias 


La causa mas comutn de adenopatia asociada a conjuntivitis son las 
infecciones viricas. También puede producirse en conjuntivitis por 
clamidias, conjuntivitis bacterianas graves (sobre todo gonocécica) 
y en el sindrome oculoglandular de Parinaud. Es tipica la afectacion 
del ganglio preauricular. 


Fig.5.3 (A) Foliculos conjuntivales; (B) imagen histoldgica de un folfculo que muestra dos centros germinales subepiteliales 
con linfocitos inmaduros centralmente y células maduras en la periferia; (C) macropapilas conjuntivales; (D) imagen 
histologica de una papila que muestra pliegues de epitelio conjuntival hiperplasico con un nucleo fibrovascular e infiltracion 
estromal subepitelial por células inflamatorias. 


(Por cortesia de J. Harry - figs. B y D.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


CONJUNTIVITIS BACTERIANA 


Conjuntivitis bacteriana aguda 


La conjuntivitis bacteriana aguda es una enfermedad comtn y 
normalmente autolimitada causada por contacto directo con secre- 
ciones infectadas. Las bacterias aisladas con mas frecuencia son 
Streptococcus pneumoniae, Staphylococcus aureus, Haemophilus 
influenzae y Moraxella catarrhalis. Una minoria de casos, aunque 
graves, se deben al germen de transmisién sexual Neisseria gono- 
rrhoeae, que también puede invadir directamente el epitelio corneal 
intacto. La conjuntivitis meningocécica (Neisseria meningitidis) es 
poco frecuente y afecta normalmente a nifios. 


Diagnostico 


© Sintomas 
oO Enrojecimiento, sensacion de arenilla, escozor y secrecion 
de comienzo agudo. 
© Suele ser bilateral, aunque un ojo puede verse afectado 10 
2 dias antes que el otro. 
© Los parpados a menudo estan pegados al despertarse y cuesta 
trabajo abrirlos. 


[e) 


CAPITULO 


Conjuntiva 


Puede haber sintomas generales en pacientes con con- 
juntivitis grave asociada a gonococos, meningococos, 
Chlamydia y H. influenzae. En los nifios siempre hay que 
tener presente la posibilidad de que el cuadro progrese a 
sistémico. 


Los signos son variables y dependen de la gravedad de la 
infeccion. 


[e) 


Puede haber edema y eritema palpebral (fig. 5.4A) en infec- 
ciones graves, sobre todo gonocécicas. 

Congestion conjuntival, como se ha descrito anteriormente 
(fig. 5.4B; v. fig. 5.2A). 

La secrecion puede ser acuosa al principio, de modo similar 
a las conjuntivitis viricas, pero rapidamente se vuelve muco- 
purulenta (fig. 5.4C). 

La secrecién purulenta hiperaguda (fig. 5.4D) puede indicar 
conjuntivitis gonocdcica o meningocécica. 

Son frecuentes las erosiones epiteliales punteadas de la 
cornea. 

En la infeccién por gonococos o meningococos puede 
aparecer una ulceracién corneal periférica que progrese 
rapidamente a perforacién. 

No suele haber adenopatias, excepto en las infecciones graves 
por gonococos y meningococos. 


Fig.5.4 Conjuntivitis bacteriana. (A) Edema y eritema palpebral en una infecci6n grave; (B) hiperemia difusa de la conjuntiva 
tarsal y del fondo de saco (congestidn); (€) secreci6n mucopurulenta; (D) abundante secreci6n purulenta. 
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Sie Conjuntivitis bacteriana 


© Normalmente no se realizan pruebas complementarias, aunque 


pueden estar indicadas en las siguientes situaciones: 

oO Enlos casos graves, deben tomarse frotis y raspados conjun- 
tivales de ambos ojos para tincién de Gram urgente, sobre 
todo para descartar infeccidn gonocécica 0 meningocéci- 
ca (diplococos intracelulares gramnegativos en forma de 
rifidn). 

oO Deben realizarse cultivos también en medios enriquecidos 
como agar chocolate o Thayer-Martin para N. gonorrhoeae. 

O Puede ser necesario solicitar una reaccion en cadena de la 
polimerasa (PCR) en casos menos graves que no respondan 
al tratamiento, especialmente para excluir la posibilidad de 
infeccién por clamidias o virus. 


Tratamiento 


Aproximadamente el 60% de los casos se resuelven sin tratamiento 

en menos de 5 dias. 

@ A menudo se prescriben antibidticos tépicos, normalmente 
cuatro veces al dia durante no menos de 1 semana, pero a veces 
con pautas mas intensivas, para acelerar la curacion y prevenir 
la reinfeccién y su transmisién. No hay pruebas de que algun 
antibidtico concreto sea mas eficaz. Las pomadas y los geles 
consiguen concentraciones mayores durante mas horas que 
los colirios, pero no suelen administrarse durante el dia porque 
causan vision borrosa. Se dispone de los siguientes antibidticos: 
© Cloranfenicol, aminoglucésidos (gentamicina, neomicina, 

tobramicina), quinolonas (ciprofloxacino, ofloxacino, levo- 
floxacino, lomefloxacino, gatifloxacino, moxifloxacino, 
besifloxacino), macrélidos (eritromicina, azitromicina), 
polimixina B, acido fusidico y bacitracina. 

oO Algunos médicos, sobre todo en EE. UU., creen que no debe 
emplearse el cloranfenicol de modo sistematico por el riesgo 
de anemia aplasica. 

© Las conjuntivitis gonocécica y meningocécica deben tratarse 
con una quinolona, gentamicina, cloranfenicol o bacitracina 
cada 10 2h, asi como con antibioticos sistémicos (v. mas 
adelante). 

© Se requieren antibidticos sistémicos en las siguientes circuns- 
tancias: 
© Infeccién gonocécica. Suele tratarse con una cefalosporina 

de tercera generacién como la ceftriaxona; otras alternati- 
vas serian las quinolonas y algunos macrolidos. Es esencial 
consultar con un microbidlogo o un especialista en enfer- 
medades genitourinarias. 

© Infeccion por H. influenzae, sobre todo en nifios. Se trata 
con amoxicilina mas acido clavulanico por via oral; hay un 
riesgo del 25% de sufrir otitis y otros problemas sistémicos. 

oO La conjuntivitis meningocécica, también especialmente 
en nifios, a los que una profilaxis sistémica precoz puede 
salvarles la vida, ya que hasta el 30% sufren una infeccion 
generalizada. Debe solicitarse ayuda al pediatra y al espe- 
cialista en enfermedades infecciosas, pero en caso de duda 
no se debe demorar el tratamiento con bencilpenicilina, 
ceftriaxona o cefotaxima por via intramuscular o cipro- 
floxacino oral. 

© Celulitis preseptal u orbitaria (v. capitulo 3). 


© Los corticoides tépicos pueden disminuir la cicatrizacion en 
las conjuntivitis membranosas y seudomembranosas, aunque 
no hay pruebas claras que avalen su uso. 

© La irrigacién para eliminar las secreciones puede ser util en 
casos hiperpurulentos. 

© Debe suspenderse el uso de lentes de contacto hasta no menos 
de 48 h después de la resolucion completa de los sintomas. No 
deben llevarse lentillas mientras se mantenga el tratamiento con 
antibidticos tdpicos. 

© Debe reducirse el riesgo de contagio mediante el lavado de 
manos y evitando compartir toallas. 

© Noes necesario revisar la mayoria de los casos leves o modera- 
dos en adultos, aunque hay que advertir al paciente que acuda 
en caso de empeoramiento. 

© Puede ser necesaria la declaracion obligatoria a las autoridades 
sanitarias para ciertas causas. 


Sindrome del fondo de saco gigante 


El sindrome del fondo de saco gigante es una entidad infrecuente 
que causa brotes recurrentes de conjuntivitis seudomembranosa 
purulenta. Al parecer se debe a la retencion de detritos en un fondo de 
saco superior muy voluminoso, que actuia como foco de colonizacién 
bacteriana persistente (normalmente por S. aureus) en pacientes 
ancianos con desinsercién del elevador del parpado. Pueden obser- 
varse grandes agregados proteicos en el fornix superior, aunque puede 
requerirse una doble eversion con un retractor para identificarlos. 
Es frecuente que haya vascularizacion corneal secundaria y obs- 
truccion lagrimal. Normalmente es unilateral. El tratamiento consiste 
en barridos repetidos del fondo de saco con un bastoncillo de algodén 
y antibidticos tépicos y sistémicos; también puede ser util la adminis- 
tracion intensiva de corticoides topicos. En casos recalcitrantes puede 
requerirse la reconstruccién quirurgica del fondo de saco. 


Conjuntivitis por clamidias del adulto 


Patogenia 


Chlamydia trachomatis (fig. 5.5) es una especie del filum Chlamydiae, 
formado por bacterias que no pueden replicarse extracelularmente 
y, por tanto, dependen de células huéspedes. Existen en dos formas 
principales: a) un «cuerpo elemental» extracelular, resistente y con 
capacidad infectiva, y b) un fragil «cuerpo reticular» intracelular 
que puede replicarse. La conjuntivitis por clamidias (de inclusién) 
del adulto es una infeccién oculogenital causada normalmente por 
los serotipos D-K de C. trachomatis, y afecta al 5-20% de los jovenes 
sexualmente activos de los paises occidentales. Se transmite por 
autoinoculacién a partir de secreciones genitales, aunque la trans- 
misiOn ojo-ojo probablemente representa en torno a un 10% de 
casos. El periodo de incubacién es de aproximadamente 1 semana. 


Infeccion genitourinaria 


© En los hombres, la infeccién por clamidias es la causa mas 
frecuente de uretritis no gonocdécica (UNG), también denomi- 
nada «uretritis inespecifica» (UI), aunque debe sefialarse que 
este ultimo término también se emplea a veces para aquellas 
uretritis en las que se ha descartado una infeccion gonocécica 
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C. trachomatis 


TRCI (tracoma/conjuntivitis 
de inclusi6n) 


LGV (linfogranuloma 
venéreo) 


Inmunotipos L1, L2, L3 


Serotipos A, B, Ba, C: 
causan tracoma 


Serotipos D, E, F, G, H, |, J, K: 
causan afectaci6n genital, 
ocular y de otros sistemas 


Fig.5.5 Clasificaci6n de Chlamydia trachomatis. 


o por clamidias. La uretritis por clamidias a menudo es asinto- 
matica en los hombres. C. trachomatis también puede producir 
epididimitis y desencadenar un sindrome de Reiter. 

© En las mujeres, la uretritis por clamidias causa habitualmente 
disuria y secrecion vaginal. Puede progresar a enfermedad pélvi- 
ca inflamatoria pélvica (EPI), que puede dar lugar a infertilidad; 
el 5-10% de las pacientes con EPI sufriran perihepatitis (sin- 
drome de Fitz-Hugh-Curtis). 


Diagnostico 


© Sintomas. Enrojecimiento unilateral o bilateral con lagrimeo y 
secrecion de comienzo subagudo. Si no se trata, la conjuntivitis 
se cronifica; aunque termina curandose, puede persistir duran- 
te varios meses. Es importante preguntar sobre la exposicién 
sexual si se sospecha conjuntivitis por clamidias. 

@ Signos 
© Secrecién acuosa o mucopurulenta. 

o Adenopatia preauricular dolorosa. 

© Foliculos grandes, a menudo mas ostensibles en el fondo de 
saco inferior (fig. 5.6A), aunque también pueden afectar a la 
conjuntiva tarsal superior (fig. 5.6B). 

oO La queratitis punteada superficial es frecuente. 

© Infiltrados subepiteliales en la cornea perilimbica (fig. 5.6C), 
que pueden aparecer al cabo de 2-3 semanas. 

© En los casos crénicos, los foliculos son menos llamativos y 
a menudo se observan papilas. 

oO Noesrara la presencia de cicatrizacién conjuntival leve y de 
pannus corneal superior (fig. 5.6D). 
© Pruebas complementarias. Se toman raspados de la conjuntiva 
tarsal con una espatula o el lado romo de una hoja de bisturi. 
© Las técnicas de amplificacion de dcidos nucleicos como la 
PCR probablemente se convertiran con el tiempo en las 
pruebas de eleccion, pero en la actualidad no se ha validado 
con claridad su uso para muestras oculares. 

© Tincién de Giemsa de las extensiones sobre un portaobjetos 
para detectar cuerpos intracitoplasmicos basofilos. 


CAPITULO 


Conjuntiva 


oO Lainmunofluorescencia directa detecta cuerpos elementales 
libres con una sensibilidad y especificidad cercanas al 90%. 

oO También es util el enzimoinmunoanalisis (ELISA) para 
realizar la deteccion directa de antigenos. 

© Elcultivo celular de McCoy es muy especifico. 

© Pueden tomarse frotis para cultivo bacteriano, y en ciertos 
casos pueden pedirse pruebas seroldgicas. 


Tratamiento 


Puede prescribirse un tratamiento empirico si el cuadro clinico 

sugiere infeccion por clamidias, a la espera de los resultados de las 

pruebas complementarias, o incluso si estas son negativas. 

© Es obligatorio derivar al paciente a un urdlogo o ginecélogo en 
los casos confirmados, sobre todo para excluir otras infecciones 
de transmision sexual, vigilar a los contactos y hacer pruebas de 
embarazo. 

© £] tratamiento sistémico puede consistir en: 

o Azitromicina: una dosis de 1 g que se repite a la semana; 
normalmente es el tratamiento de eleccion, aunque puede 
requerirse una segunda o tercera dosis en hasta el 30% de 
los casos. Algunos autores defienden una unica dosis de 1 g. 

© Doxiciclina: 100 mg cada 12 h durante 10 dias (las tetraci- 
clinas estan relativamente contraindicadas en el embarazo 
o la lactancia y en nifios menores de 12 afios). 

© Otras alternativas son la eritromicina, la amoxicilina y el 
ciprofloxacino. 

© Antibidticos topicos. A veces se usan pomadas de eritromicina 
o tetraciclina para conseguir una mejoria rapida de los sintomas 
oculares, aunque son insuficientes por si solos. 

© Ladisminucién del riesgo de contagio implica la abstinencia de 
contactos sexuales hasta que se haya completado el tratamiento 

(1 semana tras la azitromicina), ademas de las precauciones 

aplicables a cualquier conjuntivitis infecciosa. 

© Hay que repetir las pruebas para descartar una infeccidn persis- 
tente 6-12 semanas después del tratamiento. 

Es importante tener en cuenta que los sintomas suelen tardar sema- 

nas en desaparecer, y que los foliculos y los infiltrados corneales 

pueden persistir durante meses debido a una reaccién de hipersen- 

sibilidad prolongada frente a los antigenos de Chlamydia. 


Tracoma 


Patogenia 


El tracoma es la principal causa de ceguera irreversible prevenible en 
el mundo. Se relaciona con la pobreza, el hacinamiento y la higiene 
deficiente, y su morbilidad deriva del establecimiento de ciclos de 
reinfeccién en algunas comunidades. Mientras que un episodio ais- 
lado de conjuntivitis tracomatosa puede ser relativamente inocuo, 
la infeccién recurrente desencadena una respuesta inmunitaria 
cronica, consistente en una reaccion de hipersensibilidad retardada 
mediada por células (de tipo IV) frente a la presencia intermitente 
de antigenos de Chlamydia, que puede dar lugar a pérdida de visién. 
El contacto previo con el microorganismo confiere una inmunidad 
parcial a corto plazo, pero también desemboca en una reaccién 
inflamatoria mas virulenta en caso de reinfeccién. La vacunacion no 
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Fig. 5.6 Conjuntivitis por clamidias del adulto. (A) Grandes foliculos en fondos de saco; (B) foliculos en tarso superior; 


(C) infiltrados corneales periféricos; (D) pannus superior. 


es util porque tiene un efecto de sensibilizacién del individuo similar 
ala primoinfeccién. El entorno familiar del nifio es el reservorio mas 
importante para la reinfeccién, por lo que los nifios pequefios son 
especialmente vulnerables. La mosca es un vector importante, pero 
también puede haber transmision directa a partir de secreciones 
oculares o nasales. El tracoma se asocia principalmente a infeccién 
por los serotipos A, B, Ba y C de Chlamydia trachomatis, aunque 
también pueden estar implicados los serotipos D-K, asociados 
normalmente a conjuntivitis de inclusion del adulto, asi como otras 
especies de la familia Chlamydiaceae como Chlamydophila psittaci 
y Chlamydophila pneumoniae. 


Diagnostico 


El tracoma puede clasificarse en un estadio inflamatorio «activo» 
y una fase cronica «cicatricial», con considerable solapamiento. Se 
emplea el sistema de clasificacion de la Organizacion Mundial de 
la Salud (OMS) (tat 1). 
@ El] tracoma activo se da sobre todo en nifios en edad preescolar 
y se caracteriza por: 
© Conjuntivitis mixta folicular/papilar (fig. 5.7A) asociada a 
secrecién mucopurulenta. En nifios menores de 2 afios puede 
predominar el componente papilar. 


Tabla 5.1 Clasificacion del tracoma de la OMS 


TF = inflamaci6n tracomatosa (folicular): cinco o mas 
foliculos (> 0,5 mm) en el tarso superior 


Tl = inflamaci6n tracomatosa (intensa): afectacién difusa 
de la conjuntiva tarsal que oculta el 50% o mas de los 
vasos tarsales profundos normales; existen papilas 


TS = cicatrizaci6n conjuntival tracomatosa: bandas 
tarsales blancas de fibrosis facilmente visibles 


TT = triquiasis tracomatosa: al menos una contacta con 
el globo ocular 


CO = opacidad corneal suficiente para hacer borrosos 
los detalles de al menos parte del borde pupilar 


O Queratitis epitelial superior y formacién de pannus 


(fig. 5.7B). 
© El tracoma cicatricial es mas prevalente en edades medias. 
O Cicatrices conjuntivales lineales o estrelladas (f 
casos leves, o grandes cicatrices confluentes (linea de Arlt 
D) en la enfermedad grave. 


C) en 


5) 
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CAPITULO 
Conjuntiva 


Fig. 5.7 Tracoma. (A) Tipicos foliculos subtarsales blancos; (B) pannus acusado; (C) cicatrizaci6n conjuntival estrellada; (D) linea 
de Arlt y foliculos conjuntivales; (E) fosetas de Herbert; (F) entropidn cicatricial. 


(Por cortesia de C. Barry - figs. A, B, D-F.) 


oO Aunque se ve afectada toda la conjuntiva, las lesiones son 
mas acusadas en el area tarsal superior. 

© Los foliculos limbicos superiores pueden remitir, dejan- 
do una hilera de depresiones suaves (fosetas de Herbert; 
fig. 5.7E). 

O Triquiasis, distiquiasis, vascularizacion corneal y entropion 
cicatricial (fig. 5.7F). 

© Opacificacién corneal grave. 


© Ojo seco por destruccion de las células caliciformes y los 

conductillos de la glandula lagrimal. 
Rara vez se realizan pruebas complementarias en las areas 
afectadas, basandose generalmente el diagndstico en el cuadro 
clinico. Existen varias técnicas de campo (p. ej., el enzimoin- 
munoanilisis en pocillos), siendo las pruebas complementarias, 
por lo demas, similares a las de la conjuntivitis de inclusion del 
adulto. 


booksmedicos.org 


13¢ 


ZO Conjuntivitis bacteriana 


Tratamiento 


La estrategia SAFE para el tratamiento del tracoma promovida 
por la OMS y otras agencias comprende cirugia (Surgery) para la 
triquiasis, Antibidticos para la enfermedad activa, higiene Facial y 
mejoras ambientales (Environmental improvement). 
© Deben administrarse antibidticos a los individuos afectados y a 
todos los miembros de la familia. Una dosis unica de antibidtico 
no siempre es eficaz para eliminar la infeccién en un individuo, 
y en algunas comunidades hay que repetir el tratamiento anual- 
mente para suprimir la infeccion. 
© Una dosis unica de azitromicina (20 mg/kg hasta 1 g) es el 
tratamiento de eleccion. 
©. Eritromicina (500 mg cada 12 h durante 14 dias) o doxiciclina 
(100 mg cada 12 h durante 10 dias; las tetraciclinas estan 
relativamente contraindicadas en el embarazo o la lactancia 
y en nifios menores de 12 afios). 
oO La pomada de tetraciclina al 1% es menos eficaz que el tra- 
tamiento oral. 
© La higiene facial es una medida preventiva fundamental. 
Las mejoras ambientales, como el acceso a agua potable y sanea- 
mientos, asi como el control de las moscas, son importantes. 
© Lacirugia tiene por objetivo corregir el entropion y la triquiasis 
y lograr un cierre completo de los parpados, principalmente 
mediante la rotacién tarsal bilaminar. 


Conjuntivitis neonatal 


La conjuntivitis neonatal (oftalmia neonatal) se define como una 
inflamacion conjuntival que aparece en el primer mes de vida. Es la 
infeccién mas comtn de cualquier tipo en recién nacidos, afectando 
hasta al 10%. Se identifica como una entidad propia diferente de la 
conjuntivitis en nifios mas mayores por sus posibles complicaciones 
graves (tanto oculares como sistémicas) y porque a menudo se 
debe a la transmision de una infeccién materna al recién nacido 
durante el parto. 


Causas 


© Microorganismos adquiridos durante un parto vaginal: 
C. trachomatis, N. gonorrhoeae (hoy en dia es raro en paises 
desarrollados, pero antes era responsable del 25% de los casos 
de ceguera infantil) y virus del herpes simple (VHS, tipicamente 
VHS-2). En cualquiera de estas infecciones, la conjuntivitis se 
asocia con cierta frecuencia a graves complicaciones oculares o 
sistémicas. C. trachomatis es la causa mas frecuente en aquellos 
casos con inflamacién conjuntival moderada o intensa. 

© Los estafilococos suelen producir una conjuntivitis leve; otras 
bacterias responsables serian los estreptococos, H. influenzae y 
diversos gérmenes gramnegativos. 

© Los preparados topicos usados para la profilaxis de esta infec- 
cion (v. mas adelante) pueden causar por si mismos irritacién 
conjuntival (conjuntivitis quimica). 

© Obstruccién nasolagrimal congénita. A pesar de la escasa 
formacion de lagrimas en el recién nacido, la presencia de un 
ojo Horoso con episodios recurrentes de conjuntivitis bacteriana 
leve puede deberse a que el conducto lagrimal atin no se ha 
permeabilizado. 


Diagnostico 


Tiempo de aparicion 

© Irritacion quimica: primeros dias. 

© Gonocécica: primera semana. 

© Estafilococos y otras bacterias: final de la primera semana. 

oO VHS: 1-2 semanas. 

oO Chlamydia: 1-3 semanas. 

Anamnesis 

© Instilacion de algun producto quimico como profilaxis. 

© Sintomas parentales de enfermedad de transmisién sexual 
(ETS). 

© Conjuntivitis reciente en los contactos cercanos. 

© Manifestaciones de enfermedad sistémica en el nifio: neu- 
monitis, rinitis y otitis en la infeccién por clamidias, vesi- 
culas cutaneas y manifestaciones de encefalitis en el VHS; 
la infeccién gonocécica diseminada es relativamente rara. 

© La existencia previa de lagrimeo persistente sin inflamacion 
puede indicar una obstruccidn del conducto nasolagrimal. 

Signos 

© El ojo puede estar algo pegajoso por las secreciones en las 
infecciones estafilocécicas o en el retraso de canalizacién del 
conducto nasolagrimal (reflujo mucopurulento al presionar 
sobre el saco lagrimal). 

© Caracteristicas de la secrecién: acuosa en las conjuntivitis 
quimicas y por VHS; mucopurulenta en la infeccién por 
clamidias; purulenta (fig. 5.8) en la infeccion bacteriana, e 
hiperpurulenta en la conjuntivitis gonocécica. 

© La infeccién gonocécica cursa con un intenso edema pal- 
pebral, que puede ser dificil de distinguir de una celulitis 
preseptal u orbitaria. También debe excluirse la presencia 
de dacriocistitis. 

© Pueden aparecer vesiculas en la piel palpebral y periocular 
en las infecciones por VHS, signo que orienta decisivamente 
el diagnéstico y el tratamiento. 


Fig. 5.8 Edema palpebral y secreci6én purulenta en una 
conjuntivitis neonatal. 
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© Es obligatorio explorar la cornea, sobre todo si se sospecha 
una infeccion gonocécica, ya que a menudo se acompafia de 
ulceracién con progresién rapida. Puede emplearse una lin- 
terna de bolsillo junto con un blefardstato y colirio de fluo- 
resceina; este ultimo puede servir para reconocer la lesion 
epitelial dendritica 0 geografica propia de la infeccién por 
VHS (a diferencia de la epiteliopatia punteada que se observa 
en nifios mayores con conjuntivitis herpética primaria). 

© Noes raro encontrar seudomembranas en la conjuntivitis 
por clamidias. 

oO El glaucoma congénito puede simular una conjuntivitis 
neonatal, por lo que debe tenerse siempre en cuenta, sobre 
todo en casos monoculares. 

Las pruebas complementarias dependeran del cuadro clinico: 

O Deben obtenerse los resultados de cualquier prueba para 
ETS que se haya realizado a los padres. 

oO Setomaran raspados conjuntivales para estudios de amplifi- 
cacion de acidos nucleicos (PCR), sobre todo si se sospecha 
Chlamydia o VHS. 

© Se haran frotis en portaobjetos separados para tincidn de 
Gram y Giemsa. En la infeccién por VHS puede haber célu- 
las gigantes multinucleadas en la tincidn de Gram. 

oO Se tomaran muestras conjuntivales con un bastoncillo de 
alginato calcico o de algodon estéril para cultivo bacteriano 
estandar y en agar chocolate o medio de Thayer-Martin (para 
N. gonorrhoeae). 

© Las células epiteliales infectadas con VHS pueden mostrar 
inclusiones intranucleares en las extensiones tefidas con 
Papanicolaou. 

© Los frotis conjuntivales 0 el liquido de las vesiculas cutaneas 
pueden mandarse para cultivo virico para VHS. 

© Las muestras deben obtenerse antes de instilar fluoresceina 
si se van a realizar pruebas de inmunofluorescencia. 


Tratamiento 


Se realiza profilaxis de forma sistematica, aunque no existe un 

protocolo estandarizado. 

© La aplicacién unica de solucion de povidona yodada al 2,5% 
es eficaz contra la mayoria de los patégenos. 

© Pomada de eritromicina al 0,5% o tetraciclina al 0,1%. 

oO Lasolucién de nitrato de plata al 1% aglutina los gonococos y 
se sigue empleando en zonas donde la infeccién gonocécica 
es frecuente. Debe administrarse junto con una unica dosis 
intramuscular de bencilpenicilina si hay infeccién materna. 

La conjuntivitis quimica no requiere mas tratamiento que 
lagrimas artificiales. 
Conjuntivitis leve. Es frecuentisimo que los recién nacidos 
tengan el ojo un poco pegajoso. A menudo no son necesarias 
pruebas complementarias y es suficiente con un régimen de 
baja intensidad de algun antibidtico de amplio espectro como 
cloranfenicol, eritromicina o acido fusidico. Si el cuadro no 
remite, se pueden realizar pruebas complementarias e instaurar 
el tratamiento necesario. 

Los casos moderados o graves deben investigarse como se 

ha explicado; la tincién de Gram es muy sensible y a menudo 

proporciona un diagndstico de partida. 


CAPITULO 


Conjuntiva 


© Si el diagndstico no esta claro pero es probable la infeccién 
por clamidias, puede empezarse un tratamiento con eri- 
tromicina oral de modo empirico después de haber tomado 
las muestras. 

© Sise observan bacterias en la tincidn de Gram, debe emplearse 
un antibidtico de amplio espectro (p. ej., cloranfenicol, eritro- 
micina o bacitracina para microorganismos grampositivos, y 
neomicina, ofloxacino 0 gentamicina para gramnegativos); 
en los casos mas intensos, debe valorarse administrar trata- 
miento sistémico adicional. 

© Las conjuntivitis graves, o en los casos en que se sospeche 
afectacion sistémica, requieren ingreso hospitalario. Deben 
tomarse muestras para realizar una serie de pruebas comple- 
mentarias, como microscopia urgente, y comenzar a tratar con 
antibidticos tépicos de amplio espectro, como la eritromicina. 
El mayor riesgo para el ojo es la infeccién gonocécica, por lo 
que el tratamiento empirico debe cubrir esta posibilidad, y 
en la mayoria de los casos hay que plantearse administrar un 
tratamiento sistémico, como ceftriaxona parenteral. 

© La infeccién por clamidias se trata con eritromicina oral 
durante 2 semanas, pero a veces es necesaria una pauta mas 
prolongada o suplementaria. Ademas, puede usarse pomada de 
eritromicina o tetraciclina, aunque probablemente sea innece- 
sario. 

© La conjuntivitis gonocécica se trata con una cefalosporina de 
tercera generacion por via sistémica complementada a menudo 
con tratamiento topico. Conviene asociar un tratamiento con- 
tra Chlamydia. También hay que lavar con suero fisioldgico el 
exceso de secreciones. 

© La infeccién por herpes simple se considera siempre una afec- 
cion sistémica, por lo que se tratara con aciclovir intravenoso 
a dosis altas bajo la supervision de un pediatra. El diagndstico 
y el tratamiento precoz de la encefalitis (la PCR del liquido 
cefalorraquideo [LCR] es positiva en el 95% de casos) pueden 
salvar la vida del bebé 0 prevenir una discapacidad neuroldgica 
grave. Asimismo, puede valorarse afadir aciclovir tdpico. 

© Debera consultarse con el microbidlogo en casos graves, sobre 
todo respecto a la sensibilidad a los antibidticos en la zona. 

@ Es obligatorio consultar al pediatra cuando pueda haber afec- 
tacion sistémica. 

@ Hay que derivar a la madre y sus contactos sexuales al especialis- 
ta en enfermedades genitourinarias si se sospecha una ETS; 
también deben descartarse otras ETS en el recién nacido. 

© En muchos paises la conjuntivitis neonatal es una enfermedad 
de declaracién obligatoria a las autoridades sanitarias. 


CONJUNTIVITIS VIRICA 


Introduccion 


La conjuntivitis virica es una infeccién ocular externa muy comun, 
siendo el adenovirus (virus de doble cadena de ADN sin envol- 
tura) el responsable de la mayoria de los casos (90%). Puede ser 
esporadica o presentarse como una epidemia en centros de trabajo 
(incluidos hospitales), colegios o piscinas. La diseminacion de esta 
infeccioén muy contagiosa se ve facilitada porque las particulas 
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viricas pueden sobrevivir sobre superficies secas durante varias 


semanas y porque el paciente puede transmitir el virus muchos dias 
antes de presentar manifestaciones clinicas. Se suele contagiar por 
contacto con secreciones respiratorias u oculares, a veces a través 
de fomites como toallas contaminadas. 


Presentacion 


Elespectro de la conjuntivitis virica varia desde una leve enfermedad 

subclinica hasta una inflamaci6n intensa con notable morbilidad. 

A menudo hay antecedentes de personas cercanas con conjuntivitis 

aguda. 

© Laconjuntivitis folicular aguda inespecifica es la forma clini- 
ca mas frecuente de conjuntivitis virica, y se debe tipicamente 
a infeccién por diversos serotipos de adenovirus. Cursa con 
lagrimeo, enrojecimiento, irritacion o picor y fotofobia leve en 
un ojo, afectandose normalmente el otro tras 1 0 2 dias, aunque 
a menudo de modo menos intenso. La enfermedad suele ser 
mas benigna que otras formas clinicas de conjuntivitis ade- 
novirica, y el paciente a menudo presenta sintomas generales 
asociados (normalmente leves), como dolor de garganta o 
resfriado. 

© La fiebre faringoconjuntival (FFC) es producida sobre todo por 
los serotipos de adenovirus 3, 4 y 7. Se transmite por gotitas entre 
parientes con infeccion de las vias respiratorias altas. Aparece 
queratitis en alrededor del 30% de los casos, pero rara vez es 
intensa. Los sintomas son basicamente los antes destacados, 
aunque el dolor de garganta suele ser mas pronunciado. 

© La queratoconjuntivitis epidémica (QCE) se debe princi- 
palmente a infeccién por adenovirus de los serotipos 8, 19 y 
373 se trata de la infeccién ocular mas grave por este virus. La 
queratitis, que puede ser intensa, aparece en cerca del 80% de 
los casos, a menudo con fotofobia significativa. 

© Laconjuntivitis hemorragica aguda suele producirse en areas 
tropicales, siendo causada generalmente por enterovirus y virus 
de Coxsackie, aunque a veces intervienen otros microorga- 
nismos. Tiene un comienzo rapido y se resuelve antes de 10 
2 semanas. Suele haber extensas hemorragias conjuntivales. 

© La conjuntivitis crénica 0 recurrente, en forma de una 
reaccion folicular/papilar crénica inespecifica, puede persistir 
durante varios afios, pero es poco frecuente y termina por 
desaparecer. 

@ El VHS puede causar una conjuntivitis folicular, sobre todo en 
la primoinfeccién, que suele ser unilateral, y a menudo muestra 
vesiculas cutaneas asociadas. 

© Las infecciones viricas generales tipicas de la infancia, como 
varicela, sarampion y parotiditis, pueden cursar con conjunti- 
vitis folicular asociada; la conjuntivitis es frecuente en el zoster 
oftalmico (infeccion secundaria por el virus de la varicela-zds- 
ter). También se ha identificado una conjuntivitis por el VIH. 

© El molusco contagioso es una infeccién cutanea causada 
por un poxvirus de doble cadena de ADN exclusivamente 
humano que afecta tipicamente a nifios por lo demas sanos, 
con una incidencia maxima entre los 2 y los 4 afios de edad. Se 
transmite por contacto, con la consiguiente autoinoculacion. 
Puede asociarse a conjuntivitis folicular crénica, debido a la 
diseminacién de particulas viricas desde lesiones cutaneas. 


Hay irritacion crénica de un ojo con secrecién escasa. Debe 
examinarse detenidamente la hilera de las pestafias en todo 
paciente con conjuntivitis cronica para no pasar por alto una 
lesibn de molusco. 


Signos 


@ Edema palpebral desde minimo hasta intenso. 

@ Es frecuente la adenopatia preauricular dolorosa. 

© Hay hiperemia conjuntival con foliculos ostensibles (fig. 5.9A); 
también pueden verse papilas, sobre todo en la conjuntiva tarsal 
superior. 

© La inflamacion intensa puede cursar con hemorragias conjun- 
tivales (normalmente petequias en la infeccién por adenovirus; 

v. fig. 5.2B), quemosis, membranas (raramente) y seudomem- 

branas (fig. 5.9B), que al desaparecer pueden dejar cicatrizacion 

conjuntival (fig. 5.9C). 
© Queratitis (adenovirica): 

© Los microquistes epiteliales (que no se tifien) son habituales 
en fases precoces. 

© Puede aparecer queratitis epitelial punteada (que se tifie), 
normalmente tras 7-10 dias desde el comienzo de los sinto- 
mas, que se resuelve en el plazo de unas 2 semanas. 

o A menudo se forman infiltrados blancos focales subepite- 
liales o en el estroma anterior (fig. 5.9D) por debajo de las 
lesiones epiteliales en resolucion, probablemente debido a 
una reaccion inmunitaria frente al virus; pueden persistir 
durante meses 0 afios. 

oO En ocasiones se observan pequefias seudodendritas epite- 
liales. 

@ Puede haber una leve uveitis anterior. 
© Molusco contagioso. 

oO Nédulo palido, céreo y umbilicado en el borde palpebral 
(fig. 5.10A) asociado a conjuntivitis folicular (fig. 5.10B) y 
escasa secrecion acuosa 0 mucoide. 

o En pacientes inmunodeprimidos, pueden aparecer ndédulos 
bulbares y lesiones cutaneas confluentes. 


Pruebas complementarias 


No suele ser necesario hacer pruebas complementarias, aunque pue- 

den plantearse si hay dudas diagnésticas o el cuadro no se resuelve. 

© Latincién con Giemsa muestra un predominio de células mono- 
nucleares en las conjuntivitis por adenovirus y células gigantes 
multinucleadas en la infeccién herpética. 

© Las técnicas de amplificacién de acidos nucleicos, como la 
PCR de ADN virico, son muy sensibles y especificas. 

© Elcultivo de virus es el método de referencia para identificarlo, 
pero resulta caro y bastante lento (de dias a semanas), ademas 
de que requiere medios de transporte especiales. Su sensibilidad 
es variable, pero la especificidad ronda el 100%. 

© La prueba de inmunocromatografia rapida tarda 10 min en 
detectar antigenos de adenovirus en la lagrima, con una sensi- 
bilidad y especificidad excelentes. 

© La serologia para detectar anticuerpos IgM o la elevacion del 
titulo de IgG frente a adenovirus tiene sus limitaciones y apenas 
se usa. 
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Fig.5.9 Queratoconjuntivitis por adenovirus. (A) Conjuntivitis folicular; (B) seudomembrana; (C) cicatrizaci6n residual; 


(D) infiltrados subepiteliales. 
(Por cortesia de S. Tuft - figs. B y C.) 


© Pueden estar indicadas pruebas complementarias para otras 
causas, como la infeccién por clamidias, en casos que no se 
curen. 


Tratamiento 


El tratamiento de la infeccién herpética de la superficie ocular se 

aborda en el capitulo 6. 

© La infeccidn por adenovirus suele resolverse de manera espon- 
tanea en el plazo de 2-3 semanas, por lo que normalmente no 


es necesario un tratamiento especifico. Todavia no se ha encon- 
trado ningun antivirico con actividad clinicamente util contra 
adenovirus. 

Reduccion del riesgo de contagio mediante el lavado meticulo- 
so de manos y evitando frotarse el ojo o compartir toallas. Debe 
realizarse una desinfeccién escrupulosa de los instrumentos y 
las superficies clinicas tras examinar a un paciente infectado 
(p. ej., con hipoclorito sddico o povidona yodada). 

Molusco contagioso. Aunque son lesiones autolimitadas en 
pacientes inmunocompetentes, a menudo es necesario extirparlas 


Fig.5.10 (A) Lesi6n palpebral por molusco; (B) conjuntivitis folicular asociada a lesion por molusco. 
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para controlar una conjuntivitis secundaria 0 por razones estéticas. 

Pueden exprimirse tras hacer una pequefia incision en la piel del 

borde de la lesion con una aguja. 

© Los corticoides topicos, como la prednisolona al 0,5% cuatro 
veces al dia, pueden ser necesarios en conjuntivitis graves por 
adenovirus con membranas o seudomembranas. La queratitis 
sintomatica puede requerir corticoides tépicos poco poten- 
tes, pero deben usarse con precaucién, ya que solo suprimen 
la inflamacion pero no aceleran la curacién, por lo que las 
lesiones suelen recidivar si se suspenden prematuramente. Los 
corticoides pueden favorecer la replicacion del virus y alargar 
el periodo durante el cual el paciente permanece contagioso. 
Debe vigilarse la presion intraocular en tratamientos prolon- 
gados. 
© Otras medidas 

oO Suspender el uso de lentes de contacto hasta la resolucion de 
los sintomas. 

©. Las lagrimas artificiales cuatro veces al dia pueden aliviar los 
sintomas. Los preparados sin conservantes pueden tolerarse 
mejor, y el uso de monodosis reduce el riesgo de trans- 
mision. 

O Pajfios frios (0 calientes) para aliviar los sintomas. 

© Los antihistaminicos y vasoconstrictores topicos pueden 
mejorar los sintomas, sobre todo el picor. 

oO Nose ha demostrado claramente la utilidad de los colirios de 
antiinflamatorios no esteroideos, aunque pueden ser eficaces 
en ciertas circunstancias, como al retirar los corticoides. 
Parece que no favorecen la replicacién virica. 

© Extraccién de las membranas 0 seudomembranas sintoma- 
ticas. 

oO Antibidticos tépicos si se sospecha sobreinfeccion bacte- 
riana. 

© La povidona yodada es muy eficaz contra los adenovirus 
libres (aunque menos si son intracelulares), por lo que se ha 
propuesto su uso para reducir la contagiosidad. 


CONJUNTIVITIS ALERGICA 


La atopia es una predisposicién genética a sufrir reacciones de 
hipersensibilidad por exposicién a antigenos ambientales con- 
cretos. Puede manifestarse clinicamente como diversas formas 
de conjuntivitis alérgica, como rinitis polinica (rinitis alérgica 
estacional), asma y eccema. La conjuntivitis alérgica es una reac- 
cion de hipersensibilidad de tipo I (inmediata), mediada por la 
desgranulacién de mastocitos por la accion de la IgE, aunque 
en algunas formas también interviene la hipersensibilidad de 
tipo IV. 


Conjuntivitis alérgica aguda 


La conjuntivitis alérgica aguda es un trastorno frecuente causado 
por una reaccion conjuntival aguda frente a un alérgeno ambiental, 
normalmente un polen. Se suele observar en nifios pequefios que 
han estado jugando al aire libre en primavera o verano. Habi- 
tualmente cursa con picor y lagrimeo agudos, aunque destaca la 
quemosis (figs. 5.11A y B), a menudo espectacular, que preocupa 


al nifio y sus padres. No suele requerirse tratamiento, y el edema 
y y 


conjuntival se resuelve a las pocas horas, cuando revierte la hiper- 
permeabilidad vascular aguda. Pueden aplicarse pafios frios, y 
una unica gota de adrenalina al 0,1% puede reducir la quemosis 
extrema. 


Conjuntivitis alérgica estacional 
y perenne 


Estas dos frecuentes enfermedades subagudas se distinguen entre si 

por el patron temporal de sus exacerbaciones, que depende de los 

diferentes alérgenos que desencadenan cada una de ellas. 

© Laconjuntivitis alérgica estacional («fiebre del heno») empeo- 
ra durante la primavera y el verano, y es mas frecuente. Los alér- 
genos mas comunes son pdlenes de arboles y hierbas, aunque 
varian segtin la zona geografica. 

© La conjuntivitis alérgica perenne causa sintomas durante 
todo el afio, generalmente peores en otofio, cuando es mayor 
la exposicion a dcaros caseros, caspa de animales y hongos. 


Fig. 5.11 Quemosis leve (A) e intensa (B) en la conjuntivitis 
alérgica aguda. 
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Es menos frecuente, y normalmente mas leve, que la forma 
estacional. 


Diagnostico 


© Sintomas. Ataques agudos o subagudos y transitorios de enro- 
jecimiento, lagrimeo y picor, asociados a resfriados y secrecion 
nasal. 

© Signos. Hiperemia conjuntival con una leve reaccién papilar, 
quemosis variable y edema palpebral. 

© No suelen practicarse pruebas complementarias, aunque en 
los casos mas activos los frotis conjuntivales pueden mostrar la 
presencia de eosin6filos. Rara vez se requieren pruebas cutaneas 
de alergia. 


Tratamiento 


@ Lagrimas artificiales si los sintomas son leves. 

© Estabilizadores del mastocito (p. ej., cromoglicato sddico, 
nedocromilo sddico, lodoxamida). Deben usarse durante 
varios dias antes de alcanzar su efecto maximo, pero son utiles 
para un tratamiento prolongado (excepto la lodoxamida) si es 
preciso. 

© Antihistaminicos (p. ¢j., emedastina, epinastina, levocabastina, 
bepotastina). Pueden emplearse en las exacerbaciones y son tan 
eficaces como los estabilizadores del mastocito. 

@ Farmacos de accion dual antihistaminica/estabilizadora del 
mastocito (p. ej., acelastina, ketotifeno, olopatadina). Actuan 
rapidamente y a menudo resultan muy eficaces en las exacer- 
baciones. 

© Combinaciones de antihistaminico y vasoconstrictor (p. ej., 
antazolina con xilometazolina). 

@ Antiinflamatorios no esteroideos (p. ej., diclofenaco). Pueden 
mejorar los sintomas, pero rara vez se usan. 

© Los corticoides tépicos son eficaces, pero no suelen ser nece- 
sarios. 

© Los antihistaminicos orales pueden estar indicados si hay 
sintomas muy marcados. Algunos, como la difenhidramina, 
causan bastante somnolencia y pueden ayudar a dormir, mien- 
tras que otros, como la loratadina, tienen menor efecto sedante. 


Queratoconjuntivitis vernal 


Patogenia 


La queratoconjuntivitis vernal (QCV) es un trastorno bilateral reci- 
divante en el que intervienen mecanismos inmunitarios mediados 
tanto por IgE como de tipo celular. Afecta principalmente a nifios 
varones y suele comenzar desde los 5 afios de edad en adelante. El 
95% de los casos remiten antes de los 20 afios, aunque gran parte 
del resto sufriran queratoconjuntivitis atopica. La QCV es poco 
frecuente en los paises templados, pero es bastante comun en climas 
calidos y secos como el Mediterraneo, Africa subsahariana y Oriente 
Proximo. En las regiones templadas, mas del 90% de los pacientes 
tienen otras enfermedades atépicas como asma y eccema, y en dos 
tercios hay antecedentes familiares de atopia. La QCV a menudo 
se presenta con un patron estacional, con la maxima incidencia al 


CAPITULO 


Conjuntiva 


final de primavera y en verano, aunque puede haber sintomas leves 
de modo perenne. 


Clasificacion 


© LaQCV palpebral afecta principalmente a la conjuntiva tar- 
sal superior. Puede asociarse a una queratopatia significativa 
por la aposicién de la conjuntiva inflamada con el epitelio 
corneal. 

© La forma limbica afecta tipicamente a pacientes negros y asia- 


ticos. 

© La QCV mixta auna manifestaciones de las formas palpebral y 
limbica. 

Diagnostico 


El diagnéstico es clinico, por lo que no suelen estar indicadas las 

pruebas complementarias. Puede haber abundantes eosinofilos en 

los raspados conjuntivales. 

© Sintomas. Prurito intenso, que puede asociarse a lagrimeo, 
fotofobia, sensacién de cuerpo extrafio, escozor y una espesa 
secrecion mucoide. A menudo, hay parpadeo mas frecuente. 

@ Forma palpebral 

o En fases precoces se observan hiperemia conjuntival e 
hipertrofia papilar aterciopelada por todo el tarso superior 
(fig. 5.12A). 

© Las macropapilas (< 1mm) tienen la parte superior aplanada 
y poligonal, lo cual les da un aspecto adoquinado; en casos 
graves, pueden verse infiltrados inflamatorios blanquecinos 
focales (fig. 5.12B) o difusos (fig. 5.12C). 

© Pueden progresar a papilas gigantes (> 1 mm) por con- 
fluencia de lesiones mas pequefias al romperse los tabiques 
que las separan (fig. 5.12D). 

© Deposito de moco entre las papilas gigantes (fig. 5.12E). 

oO Aldisminuir la actividad, se observa congestién conjuntival 
mas leve y menor produccién de moco (fig. 5.12F). 

@ Forma limbica 

oO Papilas conjuntivales gelatinosas en el limbo que pueden 
presentar acumulaciones transitorias de leucocitos en su 
parte superior (puntos de Horner-Trantas; figs. 5.13A-C). 

o En las regiones tropicales, la afectacién limbica puede ser 
intensa (fig. 5.13D). 

© La queratopatia es mas frecuente en la variedad limbica y puede 
adoptar las siguientes formas: 

© Erosiones epiteliales punteadas asociadas a capas de moco 
en la cornea superior (fig. 5.14). 

© Macroerosiones epiteliales causadas por un mecanismo 
mixto que conjuga la toxicidad epitelial por mediadores 
inflamatorios y el efecto mecanico directo de las papilas 
(figs. 5.14B-D). 

oO Pueden verse placas y ulceras «en escudo» (figs. 5.15A y B) 
en la variedad limbica 0 mixta. Se forman sila membrana de 
Bowman expuesta se recubre de moco y fosfato calcico, por 
lo que no se humedece bien y se retrasa su reepitelizacion. 
Es una complicacion seria que debe tratarse urgentemente 
para evitar sobreinfecciones bacterianas. 

O Cicatrices subepiteliales, tipicamente grises y ovaladas 
(fig. 5.15C), que pueden afectar a la vision. 
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Fig.5.12 Forma palpebral de la QCV. (A) Fina hipertrofia papilar difusa; (B) macropapilas con infiltrados inflamatorios focales; 
(C) macropapilas con infiltrado difuso; (D) papilas gigantes; (E) afectacién intensa con moco; (F) afectacién mas leve; 
obsérvese la secreci6n mucosa. 


(Por cortesia de S. Tuft - fig. D.) 
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Fig.5.13 Forma limbica de la QCV. (A) Papilas limbicas escasas; (B) papilas con puntos de Horner-Trantas; (C) papilas 
abundantes; (D) afectaci6n grave. (Por cortesia de S. Tuft - fig. B.) 


(0) 


Fig.5.14 Queratopatia en la QCV. (A) Erosiones punteadas superiores y moco tefidos con rosa de Bengala; (B-D) resoluci6n 
gradual de una macroerosi6n tras varios meses de tratamiento. (Por cortesia de S. Tuft - fig. A.) 
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Fig. 5.15 Queratopatia en la QCV. (A) Placa incipiente; (B) placa y ulcera en escudo; (C) cicatrizacion subepitelial tras 


ulceracion; (D) seudogerontox6n y papilas limbicas. 
(Por cortesia de S. Tuft - figs. A y D.) 


Oo Puede aparecer seudogerontoxon en la forma limbica 
recurrente. Se caracteriza por una banda paralimbi- 
ca de cicatrizacién superficial que recuerda al arco senil 
(fig. 5.15D), junto con un area previamente inflamada del 
limbo. 

oO La vascularizacion no suele ser importante, aunque es nor- 
mal cierto crecimiento de neovasos superficiales periféricos, 
sobre todo superiormente. 

o El queratocono y otras formas de ectasia corneal son mas fre- 
cuentes en la QCV, parece que, en parte, por el frotamiento 
continuado de los ojos. 

oO La queratitis por herpes simple es mas frecuente de lo 
normal, aunque no tanto como en la queratoconjuntivitis 
atopica. Puede ser agresiva y a veces bilateral. 

© Laafectacion palpebral suele ser leve, a diferencia de la quera- 
toconjuntivitis atdpica. 


Queratoconjuntivitis atopica 


Patogenia 


La queratoconjuntivitis ato6pica (QCA) es una rara enfermedad 
bilateral que aparece de forma tipica en adultos (incidencia maxi- 
ma entre los 30 y 50 afios) con antecedentes de dermatitis atépica 
prolongada; también es extremadamente frecuente que padezcan 
asma. Cerca del 5% han sufrido QCV en la infancia. Apenas hay 
predileccién por sexo. La QCA tiende a ser crénica y persistente, 
con poca posibilidad de remisién espontanea, y se asocia a afec- 
tacion visual significativa. Mientras que la QCV suele seguir un 
patron estacional con empeoramiento en primavera y verano, la 
QCA tiende a ser perenne, y a menudo se agrava en invierno. Los 
pacientes son sensibles a una amplia variedad de alérgenos aéreos 
del ambiente. 
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Fig.5.16 Queratoconjuntivitis atdpica. (A) Afectacién palpebral grave; (B) infiltracién y cicatrizacion de la conjuntiva tarsal; 

(C) contracci6n de fondos de saco; (D) queratinizaci6n de la caruncula; (E) erosiones epiteliales punteadas densas; (F) defecto 
epitelial persistente y vascularizacion corneal periférica; puede verse el borde de una queratoplastia penetrante. 

(Por cortesia de S. Tuft.) 


Diagnostico 


La distincion entre QCA y QCV es basicamente clinica; suele haber 
menos eosinofilos en los frotis conjuntivales de pacientes con QCV. 
© Sintomas. Similares a los de la QCV, pero a menudo mas inten- 
Sos y persistentes. 
© Parpados 
© Las alteraciones cutaneas (fig. 5.16A), mas ostensibles que 
en la QCV, son normalmente de tipo eccematoide: eritema, 


[e) 


sequedad, descamacion y liquenificacién, a veces con grietas 
y lesiones por rascado (excoriaciones), estas ultimas por el 
intenso prurito. 

A menudo se asocia una blefaritis estafilocécica crénica con 
madarosis. 

Puede haber queratinizacién del borde palpebral. 

Signo de Hertoghe: pérdida de la parte lateral de las cejas. 
Pliegues de Dennie-Morgan en la piel de los parpados por 
el frotamiento continuado. 
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© La contraccién de la piel facial puede dar lugar a ectropién 


palpebral y epifora. 

oO Noes rara la ptosis. 

La afectacién conjuntival suele predominar en el parpado 

inferior, mientras que en la QCV esta peor el parpado superior. 

© La secrecién normalmente es mas acuosa que los tipicos 
cordones mucoides de la QCV. 

© Hiperemia y, en fases de inflamacion activa, quemosis fre- 
cuente. 

© Las papilas inicialmente son mas pequefias que en la QCV, 
aunque con el tiempo se forman lesiones mayores. 

© La infiltracion y la cicatrizacion difusa de la conjuntiva 
pueden conferirle un aspecto blanquecino y desdibujado 
(fig. 5.16B). 

oO Los cambios cicatriciales pueden llevar a la formacion de 
simbléfaron moderado, contraccién de fondos de saco 
(fig. 5.16C) y queratinizacion de la cartincula (fig. 5.16D). 

© Puede verse afectacién del limbo similar a la de la QCV, 
incluso con puntos de Horner-Trantas. 

Queratopatia 

© Son frecuentes las erosiones epiteliales punteadas en el tercio 
inferior de la cérnea, a veces muy acusadas (fig. 5.16E). 

© Defectos epiteliales persistentes (fig. 5.16F), a veces asociados 
a adelgazamiento focal que puede progresar a perforacién 
con formacion de descemetocele. 

© Pueden formarse placas (v. figs. 5.15A y B). 

© La vascularizacién periférica y la cicatrizacion estromal son 
mas frecuentes que en la QCV. 

© Predisposicion a infecciones bacterianas y fungicas 
secundarias, asi como a queratitis por herpes simple mas 
agresiva. 

o Es frecuente el queratocono (cerca del 15% de los casos), 
que como en la QCV puede ser secundario al frotamiento 
cronico de los ojos. 

Catarata 

© Son frecuentes las cataratas preseniles en escudo de localiza- 
cién subcapsular anterior o posterior, que pueden agravarse 
por la corticoterapia prolongada. 

oO Debido a la intensa colonizacién del borde palpebral por 
S. aureus, la cirugia de catarata comporta un mayor riesgo 
de endoftalmitis. 

El desprendimiento de retina es mas frecuente que en la pobla- 

cién general, sobre todo tras la cirugia de catarata. 


Tratamiento de la QCV y la QCA 


El tratamiento de la QCV no difiere sustancialmente del de la QCA, 
aunque esta ultima suele responder peor y requerir pautas mas 


intensas y prolongadas. 


Medidas generales 


Evitacién de alérgenos, si es posible. Puede consultarse con 
un alergélogo, y a menudo son utiles las pruebas de alergia 
(p. ej., con parches), aunque los resultados muchas veces son 
inespecificos. 

Compresas frias. Pueden ser utiles. 


Higiene palpebral si hay blefaritis estafilocdcica asociada. 
También pueden aplicarse cremas hidratantes, como la E45, en 
la piel seca y agrietada. 

Las lentes de contacto terapéuticas pueden favorecer la cura- 
cion de defectos epiteliales. persistentes. 


Tratamiento local 


Los estabilizadores del mastocito (p. ej., cromoglicato sddico, 
nedocromilo sddico, lodoxamida) reducen la frecuencia de las 
exacerbaciones y la necesidad de corticoides, por lo que son la 
base de muchos regimenes terapéuticos, aunque rara vez son 
eficaces por si solos. Se requieren varios dias o semanas de 
tratamiento para obtener una respuesta razonable, y puede ser 
necesario emplear pautas prolongadas (no esta autorizado el 
tratamiento a largo plazo de lodoxamida). 
Los antihistaminicos topicos (p. ej., emedastina, epinastina, 
levocabastina, bepotastina) aislados son casi tan eficaces como 
los estabilizadores del mastocito. Sirven en las exacerbaciones 
agudas, aunque no tanto para un uso prolongado, y muchos de 
ellos solo estan autorizados para pautas de duracion limitada. 
A veces merece la pena probar con varios de ellos. 
Las combinaciones de antihistaminico y vasoconstrictor (p. ¢j., 
antazolina con xilometazolina) a veces alivian los sintomas. 
Los farmacos con acci6n dual antihistaminica/estabilizadora 
del mastocito (p. ej., acelastina, ketotifeno, olopatadina) son 
utiles en muchos pacientes y tienen un comienzo de accién 
relativamente rapido. 
Los antiinflamatorios no esteroideos (p. ej., ketorolaco, diclo- 
fenaco) pueden mejorar los sintomas bloqueando mediadores 
no histaminicos. Su combinacion con un estabilizador del mas- 
tocito puede ser eficaz en algunos pacientes. 
Los corticoides tépicos (p. ej., fluorometolona al 0,1%, rimexo- 
lona al 1%, prednisolona al 0,5%, loteprednol etabonato al 0,2% 
0 0,5%) se usan en: a) exacerbaciones intensas de conjuntivitis y 
b) queratopatia significativa, ya que al reducir la actividad con- 
juntival suele mejorar la afectacion de la cornea. Normalmente 
se prescriben pautas cortas pero intensas (p. ej., cada 2 h al 
principio), con reduccién rapida. Aunque el riesgo de aumento 
de la presiOn intraocular es bajo, conviene vigilar al paciente 
si el tratamiento es prolongado. Pueden usarse farmacos mas 
potentes como la prednisolona al 1%, aunque conllevan mayor 
riesgo de glaucoma corticoideo. 
Las pomadas de corticoides (p. ej., hidrocortisona al 0,5%) 
pueden ir bien en la afectacién palpebral de la QCA, aunque, 
al igual que con los colirios, debe intentarse usarlas lo menos 
posible y vigilando la presion intraocular (PIO). 
Los antibidticos pueden asociarse a los corticoides en la quera- 
topatia grave para prevenir o tratar la sobreinfeccion bacteriana. 
La acetilcisteina es un mucolitico que puede disolver los fila- 
mentos y depdsitos de moco en la QCV y tratar las placas que 
empiecen a formarse. 
Inmunomoduladores 
© La ciclosporina (0,05-2% de dos a seis veces al dia) puede 
estar indicada si los corticoides son ineficaces, inapropiados 
o mal tolerados, o como agente ahorrador de corticoides 
en pacientes con enfermedad grave. Normalmente tarda 
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varias semanas en hacer efecto, y puede haber recidivas si se 
suspende el tratamiento bruscamente. A menudo produce 
irritacion y visién borrosa. 

© Los inhibidores de la calcineurina parecen una alternativa 
prometedora a los corticoides en el tratamiento de las enfer- 
medades oculares alérgicas. La pomada de tacrolimus al 
0,03% puede ser eficaz en la QCA con afectacion palpebral 
grave. Si se aplica en los fondos de saco, puede ser eficaz en 
casos refractarios de inflamacién conjuntival. 

© Puede valorarse la inyeccién supratarsal de corticoides en la 

forma palpebral grave o en pacientes con mal cumplimiento. Tras 

anestesiar la superficie conjuntival del parpado superior evertido, 

se inyectan 0,1 ml de fosfato sddico de betametasona (4 mg/ml), 

dexametasona (4 mg/ml) o triamcinolona (40 mg/ml). 


Tratamiento sistémico 


© Los antihistaminicos orales alivian el prurito, favorecen el 
suefio y reducen el frotamiento nocturno de ojos. Como inter- 
vienen otros mediadores inflamatorios aparte de la histamina, 
no siempre son eficaces. Algunos antihistaminicos (p. ej., lora- 
tadina) provocan relativamente poca somnolencia. 

© Pueden administrarse antibidticos (p. ej., doxiciclina, 50- 
100 mg al dia durante 6 semanas; azitromicina, 500 mg diarios 
durante 3 dias) para mejorar la inflamacién agravada por ble- 
faritis, normalmente en la QCA. 

© Los inmunosupresores (p. ¢j., corticoides, ciclosporina, tacroli- 
mus, azatioprina) pueden ser eficaces a dosis relativamente bajas 
en casos de QCA que no respondan a otras medidas. Pueden 
requerirse pautas cortas de corticoides a dosis altas para conse- 
guir un control rapido en la enfermedad grave. Los anticuerpos 
monoclonales contra linfocitos T parecen prometedores para los 
casos refractarios. 

© Otros tratamientos que podrian ser eficaces son la aspirina en 
la QCV (hay que evitarla en nifios y adolescentes por el riesgo 
de sindrome de Reye), la desensibilizacion alergénica y la plas- 
maféresis en pacientes con altos niveles plasmaticos de IgE. 

Cirugia 

© La queratectomia superficial puede ser necesaria para eliminar 
placas o desbridar ulceras en escudo y permitir su reepiteliza- 
cion. Debe mantenerse el tratamiento médico hasta que se ree- 
pitelice la cornea para prevenir recurrencias. Otra alternativa 
seria la queratectomia fototerapéutica con laser de excimeros. 

© Pueden ser necesarias operaciones protectoras o restaura- 
doras, como el recubrimiento con membrana amniotica o la 
queratoplastia laminar, o intervenciones palpebrales, como la 
ptosis inducida por toxina botulinica o la tarsorrafia lateral, en 
pacientes con defectos epiteliales o ulceraciones persistentes. Las 
perforaciones corneales focales pueden cerrarse con pegamento. 


Conjuntivitis eosinofila no alérgica 


La conjuntivitis eosinofila no alérgica (CENA) es un trastorno 
crénico no atdépico recientemente descrito que parece mas frecuente 
en mujeres de mediana edad, quienes a menudo también presentan 
ojo seco. Se ha sugerido que podria ser bastante frecuente, aunque 


CAPITULO 


Conjuntiva 


se diagnostica poco. Se cree que comparte el mismo mecanismo 
patogénico de la rinitis eosinofila no alérgica; existe eosinofilia 
conjuntival sin elevacién significativa de los niveles de IgE en plas- 
ma 0 lagrima. Los sintomas son similares a los de las conjuntivitis 
alérgicas: prurito, enrojecimiento, sensacién de cuerpo extrafio 
y escasa secrecion acuosa. El tratamiento consiste en pautas de 
corticoides de 1 0 2 semanas para los episodios agudos seguidas 
de terapia de mantenimiento con estabilizadores del mastocito, 
antiinflamatorios no esteroideos o antihistaminicos. 


Blefaroconjuntivitis alérgica 
de contacto 


Analoga a la dermatitis de contacto, es una reaccién aguda o sub- 
aguda de hipersensibilidad retardada mediada por linfocitos T que 
el oftalmdlogo suele ver como reaccion a algtin componente de 
colirios y el optometrista como reaccion a las soluciones para lentes 
de contacto. El rimel es una causa menos habitual. Puede haber 
una reaccion conjuntival, pero predominan los signos de afectacién 
cutdnea: eritema, engrosamiento, induracion y a veces agrietamiento 
(fig. 5.17). El tratamiento consiste en eliminar la sustancia desencade- 
nante, afiadiendo a veces una pomada de corticoides poco potente. 


Conjuntivitis papilar gigante (de origen 
mecanico) 


Patogenia 


La conjuntivitis papilar de origen mecanico, cuya forma mas grave 
se conoce como conjuntivitis papilar gigante (CPG), puede aparecer 
por el efecto de diversos estimulos mecanicos sobre la conjuntiva 
tarsal. La mayoria de los casos se observan en usuarios de lentes de 
contacto (LC), en los que se denomina «conjuntivitis papilar por 
lentes de contacto» (CPLC). El riesgo aumenta por la acumulacion 
de depésitos proteinicos y residuos celulares sobre la superficie 
de la lente de contacto. Las protesis oculares (fig. 5.18), las suturas 
y explantes esclerales expuestos, la irregularidad de la superficie 
corneal y las ampollas de filtracién también pueden provocarla. 
Un fendmeno relacionado es el llamado «sindrome de pesca de 


Fig.5.17 Blefaroconjuntivitis alérgica de contacto. 
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Fig. 5.18 Conjuntivitis papilar gigante por una protesis ocular. 


mucosidades», en el que por diversos trastornos subyacentes del 
segmento anterior, el paciente se provoca o empeora una reaccion 
papilar crénica por la extraccién manual repetitiva de hebras de 
moco. También pueden verse papilas gigantes en otras enfermeda- 
des como la QCV y la QCA. 


Diagnostico 


© Sintomas. Sensacién de cuerpo extrafio, enrojecimiento, picor, 
aumento de la produccién de moco, visién borrosa e intole- 
rancia a las LC. Los sintomas pueden empeorar al quitarse la 
lentilla. Hay que interrogar al paciente sobre los habitos de 
limpieza y mantenimiento de las LC. 

e@ Signos 

© Secrecion mucosa variable. 

oO Puede haber considerables depdsitos de proteinas sobre la LC. 

O Movilidad excesiva de la LC por su captura por el parpado 
superior. 

O Hiperemia y papilas en el tarso superior; por definicion, 
las papilas «gigantes» son > 1 mm de didmetro, pero el sin- 
drome clinico de conjuntivitis papilar de origen mecanico 
normalmente cursa solo con papilas pequefias o medianas, 
sobre todo en casos leves 0 incipientes. 

oO Pueden aparecer ulceracién apical focal y cicatrizacion 
blanquecina sobre las papilas mas grandes. 

o Esrara la queratopatia por la sintesis relativamente reducida 
de citocinas inflamatorias. 

oO Puede aparecer ptosis, sobre todo por el espasmo irritativo 
y la laxitud tisular secundaria a inflamacion cronica. 


Tratamiento 


Deben descartarse otras causas de papilas conjuntivales, asi como la 

intolerancia a las LC de otro origen, como reacci6n a las soluciones 
de limpieza o sequedad ocular. 
© Eliminacion del estimulo 

oO Debe interrumpirse el uso de LC durante varias semanas 

y reemplazar las lentillas actuales. En la enfermedad leve o 


moderada, puede bastar con esto para la resolucién, a veces 
disminuyendo el tiempo de porte de las lentes. En la CPLC 
grave, pueden requerirse intervalos mas prolongados sin uso 
de lentillas. 

oO Eliminacién de la causa, como una sutura o un explante 
escleral expuesto. 

© Valoracién del estado y la adaptacién de una protesis ocular. 

o Ampollas de filtracién: reseccion parcial, revision con cirugia 
filtrante no penetrante o implantacién de un dispositivo de 
drenaje. 

© Garantizar una limpieza correcta de la LC 0 la protesis 

© Cambiar el tipo de solucion de la LC, sobre todo suspendien- 
do las que tengan conservantes. 

© Pasar a LC desechables mensuales 0 incluso diarias si la 
enfermedad persiste tras renovar las lentes no desechables. 

© Las lentes rigidas se asocian a menor riesgo de CPLC (5%), 
probablemente porque es mas facil limpiarlas correctamente. 

© En casos graves 0 refractarios, puede ser necesario abando- 
nar el uso de lentes de contacto, sustituyéndolas por gafas o 
cirugia refractiva. 

© Uso periddico (al menos semanalmente) de pastillas enzima- 
ticas para eliminacion de proteinas de las lentes de contacto. 

© Protesis: pulido, limpieza con detergente, recubrimiento. 

© Toépico 

O Los pacientes con LC blandas deben usar estabilizadores del 
mastocito sin conservantes o aplicarlos cuando no tengan 
puestas las lentillas, dejando pasar posiblemente un minimo 
de 30 min antes de volver a colocarselas. La mayoria pueden 
usarse a largo plazo si es preciso. 

© Los antihistaminicos, los antiinflamatorios no esteroideos y 
los farmacos con efecto combinado antihistaminico/estabi- 
lizador del mastocito pueden ser beneficiosos. 

© Los corticoides topicos pueden usarse en las fases agudas 
de cuadros resistentes, sobre todo si es complicado eliminar 
el estimulo, como en los casos producidos por ampollas de 
filtracion. 


CONJUNTIVITIS EN ENFERMEDADES 


CUTANEOMUCOSAS AMPOLLOSAS 


Penfigoide mucoso 


Introduccion 


El penfigoide mucoso (PM), también conocido como «penfigoide 
cicatricial» (PC), engloba un grupo de enfermedades autoinmunita- 
rias cronicas caracterizadas por la formacién de ampollas en la piel 
y las mucosas. Una causa desconocida desencadena una reaccion 
de hipersensibilidad de tipo II (citotéxica) que da lugar a depdsitos 
de anticuerpos en la zona de la membrana basal (ZMB), activacién 
del complemento y reclutamiento de células inflamatorias, con 
separacion focal de la epidermis y la dermis en la ZMB que evolu- 
ciona a cicatrizacion. 

Pueden verse afectados muy diversos tejidos epiteliales, incluidas 
la piel y diversas membranas mucosas. Las formas clinicas especificas 
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del PM tienden a afectar a tejidos diana concretos: el penfigoide 
ampolloso (PA) muestra predileccién por la piel, mientras que el 
penfigoide mucoso ocular (PMO: también denominado «penfigoide 
ocular cicatricial» [POC]) afecta a la conjuntiva en la mayoria de los 
casos y conduce a cicatrizacion progresiva. La enfermedad empieza 
tipicamente a edades avanzadas, siendo dos veces mas frecuente en 
mujeres que en hombres (2:1). Otras causas de conjuntivitis cica- 
trizante son el sindrome de Stevens-Johnson, el tracoma, ciertos 
farmacos, traumatismos y conjuntivitis graves o cronicas de muchos 
tipos. El PM no debe confundirse con el pénfigo, que representa un 
grupo diferente de enfermedades. 


Manifestaciones oculares 


El diagnostico es principalmente clinico, pero la biopsia de la muco- 
sa afectada a menudo muestra alteraciones que pueden confirmarlo 
(depésito lineal de anticuerpos y complemento en la ZMB). Su 
evolucién se clasifica en varias fases, desde el estadio I (conjunti- 
vitis crénica) hasta el estadio IV (globo ocular inmovilizado con 
queratinizacion corneal). 
© Sintomas. Conjuntivitis bilateral inespecifica de evolucion 
gradual o con recurrencias y remisiones; a menudo se diagnos- 
tica incorrectamente (p. ej., como ojo seco). 
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© Conjuntiva 


{e) 


[e) 


Conjuntivitis papilar, hiperemia difusa, edema y fibrosis sutil 
(fig. 5.19A). 

Lineas finas de fibrosis subconjuntival y contraccién de los 
fondos de saco inferiores; se forma simbléfaron (adherencias 
entre las conjuntivas bulbar y palpebral; fig. 5.19B). 
Necrosis en casos graves. 

Aplanamiento del pliegue semilunar y queratinizacion de la 
caruncula (fig. 5.19C). 

Ojo seco por destruccién de las células caliciformes y las 
glandulas lagrimales accesorias y por oclusion de los con- 
ductillos lagrimales principales. 

Debe controlarse midiendo la profundidad de los fondos de 
saco y anotando la posicion de las adherencias. 


@ Parpados 


[e) 


{e) 


Pestafias aberrantes (triquiasis), blefaritis cronica y querati- 
nizacion del borde palpebral. 

El anquilobléfaron es la presencia de adherencias entre los 
parpados superior e inferior en el canto externo (fig. 5.19D). 


@ Cornea 


(2) 


Defectos epiteliales (fig. 5.20A) asociados a sequedad y 
exposicion. 


Fig.5.19 Conjuntivitis en el penfigoide ocular cicatricial. (A) Afectaci6n sutil con hiperemia y fibrosis conjuntival incipiente; 
(B) fibrosis moderada con acortamiento de fondos de saco y formacién de simbléfaron; (C) pliegue semilunar aplanado y 
queratinizaci6n caruncular; (D) anquilobléfaron. 
(Por cortesia de S. Tuft - fig. C.) 
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Fig.5.20 Queratopatia en el penfigoide ocular cicatricial. (A) Defecto epitelial; (B) vascularizacion e infiltracién periféricas; 
(C) queratinizaci6n con anquilobléfaron; (D) fase terminal. 
(Por cortesia de S. Tuft - figs. A-C.) 


© Infiltracion y vascularizacion periférica (fig. 5.20B). © Los antimetabolitos (p. ej., azatioprina, metotrexato, micofeno- 
O Queratinizacién y conjuntivalizacién de la superficie corneal lato mofetilo) son alternativas para casos leves o moderados en 
(fig. 5.20C) por insuficiencia de las células madre epiteliales. los que la dapsona esté contraindicada o cuando esta sea ineficaz 
O Las fases avanzadas se caracterizan por simbléfaron total con o mal tolerada; pueden emplearse en tratamientos de larga 
opacificacién corneal (fig. 5.20D). duracién. Puede asociarse dapsona si es preciso. La ciclofos- 


. ; famida se reserva para casos graves 0 refractarios. 
Manifestaciones generales © Los corticoides (prednisolona a dosis de 1-1,5 mg/kg) consiguen 


ef : un control rapido de la enfermedad, pero sus efectos adversos 
@ La afectacién de las mucosas es muy frecuente y se caracteriza 


por ampollas subepidérmicas, sobre todo en la boca (fig. 5.21A). limitan su uso prolongado. Debe vigilarse la PIO. 


: eae ; © Otras medidas serian las inmunoglobulinas intravenosas y el 
En casos graves puede haber estenosis esofagica y laringea. 


. és : rituximab; se ha informado de que este regimen combinado 
Las lesiones cutaneas son menos frecuentes (25%) y se presentan 


como ampollas tensas y erosiones en la cabeza, el cuello, la ingle Pree convene re mston de aienennedad 
y las extremidades (fig. 5.21B). . 
Tratamiento local 


Tratamiento sistémico 


© Tépico 
La medicacion sistémica es la base del tratamiento; debe suprimirse © Las lagrimas artificiales no deben faltar en la mayoria de los 
toda actividad inflamatoria detectable. tratamientos. 
© La dapsona (diaminodifenilsulfona) es un farmaco de primera © Los corticoides, la ciclosporina o el tacrolimus pueden usarse 
eleccion en pacientes con enfermedad leve o moderada; apro- por via topica para complementar el tratamiento inmunosu- 
ximadamente el 70% responden a ella. Esta contraindicada en presor sistémico. 
la deficiencia de glucosa-6-fosfato-deshidrogenasa. La sulfasa- © Elacido retinoico puede reducir la queratinizacion. 
lacina suele tolerarse mejor. © Antibidticos, cuando estén indicados. 
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Fig.5.21 Penfigoide mucoso. (A) Ampollas bucales; (B) dermopatia ampollosa grave. 


(Por cortesia de S. Tuft - fig. A.) 


© Higiene palpebral y tetraciclina oral a dosis bajas si hay 
blefaritis. 

oO Pueden realizarse inyecciones subconjuntivales de mito- 
micina C 0 corticoides como medida transitoria 0 si no se 
pueden administrar inmunosupresores por via general. 

© Pueden usarse con precaucion lentes de contacto para pro- 
teger la cornea de pestafias aberrantes y de la desecacién. 


Cirugia reconstructiva 


Puede plantearse la cirugia reconstructiva, preferiblemente bajo cor- 

ticoterapia sistémica, cuando la enfermedad activa esté controlada. 

© Pestafias aberrantes (v. capitulo 1). 

© Oclusién puntal para favorecer la retencion de lagrimas. 

@ La tarsorrafia lateral o la ptosis inducida con toxina botulinica 
pueden facilitar la curacion de defectos epiteliales corneales. 

© Reparacién del entropién, evitando en lo posible las incisiones 
conjuntivales. 

© Suele requerirse cirugia de catarata. 

© Autoinjertos de membrana mucosa 0 trasplante de membrana 
amniotica para restaurar la superficie conjuntival y los fondos 
de saco. 

© Puede intentarse el trasplante de células madre limbicas para 
conseguir la reepitelizacion corneal. 

© La queratoplastia conlleva un alto riesgo de fracaso; los injertos 
laminares pueden ser utiles en las perforaciones. 

© La queratoprotesis (fig. 5.22) puede ser la unica opcidn en fases 
terminales. 


Sindrome de Stevens-Johnson/ 
necrolisis epidérmica toxica 
(sindrome de Lyell) 


Introduccion 


Los términos «sindrome de Stevens-Johnson» (SJS) y «eritema 
polimorfo grave» se han considerado sindénimos histéricamente. Sin 


embargo, actualmente se cree que el eritema polimorfo (sin «grave») 
es una enfermedad distinta, mas leve y recidivante, con un cuadro 
clinico algo diferente. La necrélisis epidérmica toxica (NET 0 sin- 
drome de Lyell) es una variante severa del SJS. Los pacientes con SJS/ 
NET suelen ser adultos jévenes, aunque también pueden afectarse 
otros grupos de edad. El trastorno se debe a una reaccién de hiper- 
sensibilidad retardada mediada por células, normalmente desen- 
cadenada por la exposicién a ciertos farmacos, como antibidticos 
(sobre todo sulfamidas y trimetoprim), analgésicos (paracetamol), 
anticatarrales y antiepilépticos. También se han implicado infeccio- 
nes por microorganismos como Mycoplasma pneumoniae y el VHS, 
asi como algunos canceres. Como los sintomas a menudo tardan 
varias semanas en aparecer, en muchos casos no puede identificarse 
el factor precipitante. La mortalidad global esta en torno al 5% en 
el SJS (normalmente por infecciones), pero es considerablemente 
mayor en la NET. 


Fig. 5.22 Queratoprotesis por cicatrizaci6n conjuntival grave. 
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Manifestaciones oculares 


En la fase aguda a menudo hay problemas practicos para explo- 


rar con la lampara de hendidura, ya que el paciente puede estar 


encamado y en aislamiento; puede recurrirse a una lampara de 


hendidura portatil. 


Sintomas. Enrojecimiento agudo con sensacién de arenilla de 

leve a intensa, fotofobia, lagrimeo y vision borrosa. 

Signos agudos 

oO Es tipica la presencia de costras hemorragicas en el borde de 
los parpados (fig. 5.23A); las lesiones cutaneas pueden ser 
confluentes, y a menudo el médico no puede abrir los ojos 
del paciente sin causarle intensas molestias. 

© Conjuntivitis papilar: desde formas leves, transitorias y 
autolimitadas hasta cuadros graves (fig. 5.23B). 

O Membranas y seudomembranas conjuntivales (fig. 5.23C), 
hiperemia intensa, hemorragias, ampollas e infartos par- 
cheados. 

O Queratopatia: desde erosiones punteadas hasta grandes 
defectos epiteliales, queratitis bacteriana secundaria y en 
ocasiones perforacién. 

O Lairitis no es infrecuente, y ha habido casos de panoftalmia. 

Signos tardios 

O Cicatrizacién conjuntival (fig. 5.23D) con contraccién de 
fondos de saco y formacidn de simbléfaron. 

O Queratinizacién de la conjuntiva y el borde palpebral 
(fig. 5.23E), a veces con formacion de placas abrasivas. 

oO Complicaciones palpebrales como entropion y ectropién 
cicatricial, triquiasis, pestafias metaplasicas y anquiloblé- 
faron. 

© Queratopatia con cicatrizacion, vascularizacion y queratini- 
zacion (fig. 5.23F) debida a inflamacién primaria o infeccion, 
o bien por entropion cicatricial y triquiasis. 

oO Lagrimeo por fibrosis de los puntos lagrimales. También 
puede haber sequedad ocular por fibrosis de los conductillos 
de las glandulas lagrimales y por metaplasia conjuntival con 
pérdida de células caliciformes. 


Manifestaciones generales 


La biopsia cutanea puede ayudar a confirmar el diagndstico, pero 


no suele ser necesaria. 


Sintomas. Sintomas seudogripales, que pueden ser intensos 

y persistir hasta 2 semanas antes de la aparicidn de lesiones. 

En muchos casos el paciente esta muy enfermo y se requiere 

hospitalizacién. Los sintomas por afeccién de otras mucosas 

incluyen dolor y secrecion nasal, disuria, diarrea, tos, disnea y 

dolor al comer o beber. 

Signos 

oO Las lesiones mucosas se caracterizan por formacién de 
ampollas y costras hemorragicas en los labios (fig. 5.24A), 
la lengua, la orofaringe, la mucosa nasal y, en ocasiones, los 
genitales. 

© Pequefias lesiones violaceas, vesiculares, hemorragicas 
o necroticas en la piel de extremidades, cara y tronco 
(fig. 5.24B). Suelen ser transitorias, pero a veces son muy 
extensas. Normalmente se curan tras 1-4 semanas, dejando 
una cicatriz pigmentada. 


© Es frecuente que se desprendan amplias areas de epidermis. 

o En la actualidad, las clasicas lesiones con tres zonas «en 
diana» se consideran tipicas del eritema polimorfo, mas que 
de SJS/NET. 


Tratamiento sistémico 


Eliminar el factor precipitante si es posible, suspendiendo el 
farmaco responsable y tratando la infeccion causante. 
Medidas complementarias generales. Es fundamental el man- 
tenimiento de la hidratacion, el equilibrio electrolitico y la nutri- 
cién (sobre todo con reemplazo de proteinas). El tratamiento 
en una unidad de quemados reduce la posibilidad de infeccién 
en casos con extensa afectacién cutanea. 

El uso de corticoides sistémicos es controvertido. Segun 
algunos trabajos antiguos, aumentan la mortalidad, aunque 
investigaciones recientes sugieren que el tratamiento precoz 
con pautas breves de megadosis intravenosas puede mejorar el 
pronostico. 

Puede valorarse el tratamiento con otros inmunosupresores 
como ciclosporina, azatioprina, ciclofosfamida e inmuno- 
globulinas intravenosas en casos seleccionados, aunque es 
controvertido y no esta avalado por estudios clinicos con- 
trolados. 

Los antibidticos sistémicos pueden emplearse como profilaxis 
de infecciones cutaneas 0 sistémicas, pero deben evitarse aque- 
llos que se asocien a mayor riesgo de precipitar SJS/TEN. 


Tratamiento ocular 


Fase aguda. Habitualmente conviene revisar al paciente todos 
los dias para comprobar el estado de la cornea y descartar la 
formacién de simbléfaron. 

© Los lubricantes tépicos deben usarse tanto como sea necesa- 
rio; por ejemplo, hipromelosa al 0,3% sin conservantes cada 
hora y pomada mas viscosa por la noche. 

© Prevencién de la exposicién corneal, por ejemplo, camaras 
htmedas 0 almohadillas de gel, si hay ventilacién mecanica. 

© Los corticoides tépicos pueden emplearse si hay iritis o para 
la inflamacion conjuntival, aunque en este ultimo caso no se 
ha demostrado de modo concluyente su eficacia. 

© La cicloplejia completa (p. ej., atropina al 1% una o dos veces 
al dia) puede mejorar las molestias. 

© Lisis de las adherencias de simbléfaron que se vayan for- 
mando con una varilla de vidrio estéril o un bastoncillo de 
algodén humedo. 

oO Unanillo escleral, consistente en una lente con un amplio 
soporte, puede ayudar a que no se forme simbléfaron 
(fig. 5.25). 

oO Puede valorarse el pelado de seudomembranas o membra- 
nas, aunque no se ha demostrado que tenga alguna utilidad. 

© Tratamiento de los problemas corneales agudos como 
queratitis bacteriana; es frecuente administrar antibidticos 
profilacticos, pero debido a la propensién a que aparezcan 
efectos secundarios, la decision debe tomarse de forma 
individualizada. 

© Pueden obtenerse exudados conjuntivales para cultivo pro- 
filactico. 
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CAPITULO 
Conjuntiva 


Fig.5.23 Manifestaciones oculares del sindrome de Stevens-Johnson. (A) Costras hemorrdgicas en parpados; (B) conjuntivitis 
aguda intensa; (€) seudomembrana; (D) cicatrizaci6n conjuntival; (E) queratinizaci6n con afectaci6n marcada del borde 
palpebral; (F) queratinizaci6n corneal. 

(Por cortesia de R. Bates - fig. A; S. Tuft - figs. D-F.) 
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Fig. 5.24 Manifestaciones generales del sindrome de 
Stevens-Johnson. (A) Costras hemorragicas en labios; 
(B) lesiones extensas por purpura. 


(Por cortesia de M. Zatouroff, de Physical Signs in General Medicine, 
Mosby-Wolfe 1996 - fig. B.) 


oO Conviene vigilar la PIO, usando si es preciso un tondmetro 

portatil. 
@ Fase crénica 

oO Lubricacién correcta; si es preciso, pueden ocluirse los pun- 
tos lagrimales. 

oO El acido transretinoico tdpico al 0,01% 0 al 0,025% puede 
revertir la queratinizacion. 

O Tratamiento de las pestafias aberrantes (v. capitulo 1). 

oO Lentes de contacto protectoras (habitualmente lentes escle- 
rales permeables al gas) para mantener la superficie ocular 
humeda, proteger la cornea de pestafias aberrantes y corregir 
el astigmatismo irregular. 

© Injerto de mucosa (p. ej., autoinjerto de mucosa oral) para 
reconstruir los fondos de saco. 

oO Larehabilitacién de la cérnea puede requerir una queratec- 
tomia superficial para la queratinizacién, injertos laminares 
corneales para la cicatrizacién superficial (preferibles a la 
queratoplastia penetrante), trasplante de membrana amni0o- 
tica, trasplante de célula madre limbica e implantacién de 
queratoprotesis en fases terminales. 


OTRAS CONJUNTIVITIS 


Queratoconjuntivitis limbica superior 


Introduccion 


La queratoconjuntivitis limbica superior (QLS) es una enfermedad 
cronica relativamente infrecuente que afecta al limbo superior y la 
conjuntiva bulbar y tarsal superior. Afecta a uno o ambos ojos de 
mujeres de mediana edad, de las que aproximadamente el 50% tiene 
alteraciones tiroideas (normalmente hipertiroidismo); alrededor 
del 3% de los pacientes con oftalmopatia tiroidea tienen QLS. Es un 
trastorno que muchas veces no se diagnostica porque los sintomas 
normalmente son mas acusados que los signos. Puede evolucio- 
nar durante varios afios, aunque termina por remitir de manera 
espontanea. Presenta semejanzas con la conjuntivitis papilar de 
origen mecanico, y se ha descrito un cuadro clinico similar por el 
uso de lentes de contacto y tras cirugia o traumatismos del parpado 
superior. Se cree que este trastorno se debe al efecto traumatico del 
parpadeo entre el parpado superior y la conjuntiva bulbar superior, 
precipitado en muchos casos por deficiencia de lagrimas y exceso 
de tejido conjuntival laxo. La mayor movilidad de la conjuntiva 
favorece el dafio mecanico de las superficies conjuntivales tarsal 
y bulbar, y la consiguiente reaccién inflamatoria da lugar a mayor 
edema y redundancia conjuntival, creandose un circulo vicioso. 
Puede ser semejante a la conjuntivocalasia que afecta ala conjuntiva 
bulbar inferior (v. capitulo 2). 


Diagnostico 


Se debe preguntar sobre el uso de lentes de contacto y por antece- 

dentes de cirugia o traumatismos en el parpado. 

© Sintomas a menudo intermitentes de sensacidén de cuerpo 
extrafio, escozor, fotofobia leve, secrecidn mucoide y parpadeo 


frecuente. 


Fig. 5.25 Anillo escleral empleado para prevenir la formacién 
de simbléfaron en el sindrome de Stevens-Johnson. 
(Por cortesia de S. Tuft.) 
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© Conjuntiva 


2) 


ie) 
e) 


Hipertrofia papilar en el tarso superior, a menudo con un 
aspecto aterciopelado difuso (fig. 5.26A). 

Hiperemia de una banda radial de la conjuntiva bulbar 
superior (fig. 5.26B) que se tifie con rosa de Bengala y puede 
apreciarse mejor macroscopicamente. 

Hipertrofia papilar en el limbo (v. también fig. 5.26B); pueden 
perderse las empalizadas limbicas en la parte superior. 

La presién leve hacia abajo sobre el parpado superior hace 
que se forme un pliegue de conjuntiva redundante a lo largo 
del limbo superior (fig. 5.26C). 

Puede haber petequias. 

Puede demostrarse queratinizacién mediante biopsia o 
citologia de impresion. 


@® Cornea 


9) 


2) 


oO 


oO 


Son frecuentes las erosiones epiteliales punteadas en la cér- 
nea superior, a menudo separadas del limbo por una zona 
de epitelio sano. 

Aparece queratitis filamentosa superior (fig. 5.26D) en cerca 
de un tercio de los casos. 

Puede verse un leve pannus superior que recuerda al arco 
senil en los casos de larga evolucién. 

Hay queratoconjuntivitis seca solo en un 50% de los casos. 


CAPITULO 


Conjuntiva 


e@ Pruebas complementarias 
© Deben realizarse pruebas de funcién tiroidea en pacientes 


[e) 


sin enfermedad tiroidea conocida. 
La biopsia 0 la citologia de impresién pueden revelar quera- 
tinizacion de la conjuntiva bulbar superior. 


Tratamiento 


© Tépico 


e) 


Deben usarse lubricantes (son preferibles las lagrimas sin 
conservantes) de modo regular y frecuente para reducir la 
friccion entre las conjuntivas tarsal y bulbar. 

Acetilcisteina al 5% 0 al 10% cuatro veces al dia para romper 
los filamentos y mejorar la lubricacion. 

Estabilizadores del mastocito y corticoides para controlar 
cualquier componente inflamatorio; los corticoides deben 
emplearse en pautas intensivas cortas con reduccién rapida, 
y solo en casos graves. 

Se han obtenido resultados prometedores con la rebamipida 
topica. 

Ciclosporina al 0,05% dos veces al dia como tratamiento 
principal o coadyuvante, sobre todo si coexiste una quera- 
toconjuntivitis seca. 


Fig.5.26 Queratoconjuntivitis limbica superior. (A) Hipertrofia papilar aterciopelada difusa; (B) banda hiperémica de conjuntiva 
bulbar superior con papilas limbicas tenida con rosa de Bengala; (C) pliegue de conjuntiva redundante; (D) filamentos en 
cornea superior. 

(Por cortesia de S. Tuft - fig. C.) 
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o Acido retinoico para retardar la queratinizacion. 


© Elcolirio de suero autdlogo al 20% puede ser beneficioso, 
pero puede ser necesario instilarlo hasta 10 veces al dia. 

© Las lentes de contacto blandas se interponen entre el parpado 
y la conjuntiva superior y pueden ser eficaces en algunos casos. 
Curiosamente, a veces una lente en un ojo consigue una mejoria 
bilateral. 

© Inyeccién supratarsal de corticoides. Puede romperse el ciclo 
inflamatorio con 0,1 ml de triamcinolona (40 mg/ml). 

® Oclusién temporal de los puntos lagrimales superior o infe- 
rior. 

© La reseccién de la conjuntiva limbica superior, bien desde el 
limbo superior hasta 2 mm por encima, o bien del area tefiida 
con rosa de Bengala, a menudo es eficaz en los casos resistentes. 
Se elimina la conjuntiva laxa, y la que vuelve a crecer tiende 
a anclarse con mas firmeza. No hay consenso sobre si debe 
eliminarse o no la capsula de Tenon subyacente. 

© Ablacion conjuntival mediante nitrato de plata al 0,5% (no 
en barras cauterizadoras) 0 cauterizacion térmica del drea 
afectada. 

© Eltratamiento de la disfuncién tiroidea asociada puede mejo- 
rar la QLS. 


Conjuntivitis lenosa 


Introduccion 


La conjuntivitis lefosa es una enfermedad muy rara pero que puede 
amenazar la visién e incluso la vida del paciente; se caracteriza 
por lesiones seudomembranosas recurrentes, a menudo ricas en 
fibrina y de consistencia lefiosa, que se forman principalmente en 
la conjuntiva tarsal. Suele ser una enfermedad sistémica que puede 
afectar al tejido periodontal, las vias respiratorias altas y bajas, 
los rifiones, el oido medio y los genitales femeninos; la afectacion 
pulmonar puede ser mortal. Se cree que en los pacientes susceptibles 
hay un patron de cicatrizacion andémalo en el que falla la eliminacién 
normal de metabolitos de la fase aguda del proceso de curacién, lo 
que se manifiesta sobre todo en las mucosas. La fibrindlisis defec- 
tuosa por accién de la plasmina puede ser el factor clave comun a 
muchos pacientes. Los episodios pueden ser desencadenados por 
traumatismos relativamente banales 0 por procesos sistémicos como 
la fiebre o el tratamiento antifibrinolitico. 


Diagnostico 


© Se presenta como una conjuntivitis inespecifica, normalmente 
en la infancia (media de edad, 5 afios), aunque puede empezar 
a cualquier edad. Los padres suelen observar una lesién con- 
juntival. 
© Signos 
O Masas conjuntivales lobulares de color blanco-rojizo que cre- 
cen gradualmente (figs. 5.27A y B) y pueden estar recubiertas 
por una densa secrecién mucoide blanco-amarillenta. 
© Cicatrizacion, vascularizacion, infeccién o lisis corneal. 
© Laanatomia patologica muestra depdsitos subepiteliales amor- 
fos de una sustancia eosindfila formada predominantemente por 
fibrina (fig. 5.27C). 


Tratamiento 


El tratamiento suele ser decepcionante y es rara la resolucion espon- 

tanea. Es importante suspender los farmacos antifibrinoliticos. 
@ = Eliminacién quirtrgica (fig. 5.27D) con diatermia meticulosa 
de la base de las lesiones. El plasmindgeno tdpico preoperatorio 
puede ablandar las seudomembranas y facilitar su retirada. 
@ Tépico 
O Tras la extraccion de las membranas, se empezara inmediata- 
mente con heparina y corticoides cada hora, manteniéndose 
hasta que la herida se haya reepitelizado, para reducirlos 
luego gradualmente durante varias semanas hasta que hayan 
desaparecido todos los signos inflamatorios. 

© Pueden retrasarse las recidivas mediante el uso a largo plazo 
de colirios de ciclosporina y corticoides. 

© Otras modalidades 
© Plasmindgeno tépico o intravenoso. 
© Trasplante de membrana amniotico sobre la conjuntiva tras 

extirpar la lesion. 
o El tratamiento profilactico con heparina puede ser benefi- 
cioso antes de la cirugia ocular en pacientes con riesgo. 


Sindrome oculoglandular de Parinaud 


El sindrome oculoglandular de Parinaud es una enfermedad poco 
frecuente que cursa con febricula crénica, conjuntivitis granulo- 
matosa unilateral (fig. 5.28) con foliculos alrededor y adenopatia 
ipsolateral regional (preauricular). Es practicamente sindnimo de 
la enfermedad por arafiazo de gato (causada por Bartonella hen- 
selae; v. capitulo 11), aunque hay otras posibles causas implicadas, 
como tularemia, pelos de insecto (oftalmia nudosa), Treponema 
pallidum, esporotricosis, tuberculosis e infeccién aguda por 
C. trachomatis. 


Conjuntivitis simulada 


Introduccion 


La conjuntivitis autoinfligida (simulada) casi siempre es intencio- 
nada, pero también puede producirse de modo involuntario, como 
en el sindrome de pesca de mucosidades y al quitarse las lentes de 
contacto. La lesidn puede deberse a traumatismos mecanicos 0 a 
instilacidn de sustancias caseras irritantes de facil acceso, como el 
jabon. En ocasiones, la causa es la aplicacién excesiva de un medi- 
camento ocular prescrito. 


Diagnostico 


© Sintomas. Los sintomas referidos pueden parecer desproporcio- 
nados respecto a los signos; el paciente puede haber consultado 
a muchos médicos durante bastante tiempo, a menudo a dis- 
tintos especialistas, por sintomas multiples. 
© Signos 
oO Congestion conjuntival inferior y tincidn con rosa de 
Bengala (fig. 5.29), sin alteraciones en la conjuntiva bulbar 
superior. 
oO Abrasiones lineales, defectos epiteliales y, en ocasiones, 
perforacién focal en la cornea. 
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SL on el PERL a Pan WT So case " Se dite nn Se Senin 2a 
Fig.5.27 Conjuntivitis lefiosa. (A) y (B) Lesiones lehosas multiples; (C) la histologia muestra un codgulo eosindéfilo de fibrina 


sobre la superficie conjuntival; (D) retirada de la lesion. 


(Por cortesia de J.H. Krachmer, M.J. Mannis y E.J. Holland, de Cornea, Mosby 2005 - fig. B; J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, 
Butterworth-Heinemann 2001 - fig. C; J. Dart - fig. D.) 


Fig. 5.28 Conjuntivitis granulomatosa en el sindrome de Fig.5.29 Congestion conjuntival inferior y tinci6n con rosa de 
Parinaud. Bengala en la conjuntivitis simulada. 
(Por cortesia de S. Tuft.) 
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Degeneraciones 


O Infeccién secundaria por Candida spp. 
© Infiltrado anular estéril e hipopidn. 
O Cicatrizacién corneal. 


Tratamiento 


Descartar otros diagnosticos. 
Puede ser necesaria una vigilancia estrecha. 
La confrontacién con el paciente a menudo da lugar a que este 
deje de acudir. 
© Puede ser conveniente consultar con un psiquiatra. 


DEGENERACIONES 


Pinguécula 


Introduccion 


La pinguécula es una lesién asintomatica inocua pero extremada- 
mente comun caracterizada por degeneracién elastdésica del estroma 
conjuntival. Se observa una elevacién blanco-amarillenta o una 
agregacién de monticulos mas pequefios en la conjuntiva bulbar 
adyacente al limbo (fig. 5.30A). Se localiza mas a menudo en el 
limbo nasal que en el temporal, pero con frecuencia afecta a ambos. 
En ocasiones presenta calcificaciones (fig. 5.30B). Parece deberse a 
dafio actinico, de modo similar al pterigion (v. mas adelante), al que 
la pinguécula se parece histolégicamente, diferenciandose en que la 
barrera limbica limita la extensién de la pinguécula, aunque esta 
puede transformarse en pterigién. En ocasiones hay una inflamacion 
aguda de la pinguécula (pingueculitis; fig. 5.30C), sobre todo si la 
lesion es prominente o la calcificacion da lugar a rotura epitelial. 


Tratamiento 


No suele ser necesario ningun tratamiento porque la lesion no crece 

o lo hace muy lentamente. 

© Los sintomas de irritacién pueden tratarse con lubricantes 
topicos. 

© La pingueculitis puede tratarse con lubricacion si es leve o con 
una pauta corta de corticoides topicos. 

© Puede estar indicada su reseccién por motivos estéticos 0 si 
causa irritacion significativa; a diferencia del pterigion (v. mas 
adelante), la tasa de recurrencia es muy baja y suele bastar con 
una escisién simple. 

@ La ablacion con laser puede ser eficaz; conviene marcarla con 
violeta de genciana para garantizar una adecuada absorcion en 
personas de piel clara. 


Pterigion 


Introduccion 


E] pterigién es una lesién fibrovascular subepitelial de tejido dege- 
nerativo de la conjuntiva bulbar que crece en forma de triangulo 
desde el limbo sobre la cornea. Normalmente aparece en pacientes 
que han vivido en climas calidos y, al igual que la pinguécula, puede 
representar una reaccion a la exposicion ultravioleta y otros factores 


~ 


Fig. 5.30 (A) Pinguécula; (B) con calcificaci6n; (C) pingueculitis. 


como la sequedad ocular crénica. El pterigion es histologicamente 
igual a la pinguécula, con cambios degenerativos elastésicos en el 
coldgeno estromal subepitelial vascularizado (fig. 5.31A). A diferen- 
cia de la pinguécula, el pterigion crece sobre la cornea, invadiendo la 
membrana de Bowman. El seudopterigion tiene un aspecto clinico 
similar, pero se debe a la adherencia del vértice de una banda de 
conjuntiva a un area de cornea alterada; se forma tras episodios de 


booksmedicos.org 


CAPITULO 
Conjuntiva 


Fig. 5.31 Pterigion. (A) La histologia muestra cambios 
degenerativos del colageno en el estroma subepitelial 
vascularizado; (B) casquete, cabeza y cuerpo del pterigion; 
(C) linea de Stocker; (D) mayor aumento de la figura 5.31C 
para mostrar los islotes de Fuchs; (E) seudopterigion 
secundario a una causticaci6n. 

(Por cortesia de J. Harry - fig. A.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 
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inflamacién aguda como causticaciones, ulceras corneales (sobre 
todo marginales), traumatismos y conjuntivitis cicatrizantes. 


Cuadro clinico 


© Sintomas. Los pacientes que refieren que el pterigion ha cre- 
cido ultimamente suelen requerir una reseccién precoz, dado 
que estas lesiones tienden a crecer con rapidez. En casos con 
crecimiento acelerado o un aspecto atipico, conviene realizar 
una escisién con biopsia sin demora. 

oO La mayoria de las lesiones pequefias son asintomaticas. 

oO Puede haber sintomas de irritacién y arenilla, debido a la 
presencia de un dellen o area localizada de desecacién en 
el borde de avance de la lesion por alteracion de la pelicula 
lagrimal precorneal (sobre todo si la cabeza del pterigion es 
especialmente prominente). 

oO Los pacientes que usan lentes de contacto pueden sufrir 
sintomas irritativos en fases mas tempranas por elevacién 
del borde de la lentilla. 

oO Las lesiones pueden afectar a la visidn si tapan el eje visual 
0 por astigmatismo inducido. 

oO Puede haber inflamacién intermitente similar a la pingue- 
culitis. 

© Puede causar un problema estético significativo. 

O Las lesiones extensas, sobre todo si han recidivado, pueden 
asociarse a fibrosis subconjuntival que alcance los fondos de 
saco y cause restriccidn de los movimientos oculares. 

© Sise sospecha seudopterigin, puede haber antecedentes del 
episodio responsable. 

© Signos 

oO El pterigidn se compone de tres partes: «casquete» (zona 
avascular que rodea como un halo el borde de avance), 
cabeza y cuerpo (fig. 5.31B). 

oO Puede haber un depdsito lineal de hierro (linea de Stocker) 
en el epitelio corneal por delante de la cabeza del pterigion 
(fig. 5.31C). 

© Los islotes de Fuchs (fig. 5.31D) son manchitas blancas bien 
delimitadas formadas por agrupacion de células epiteliales del 
pterigién que se observan a menudo en el borde de avance. 

o El seudopterigion (fig. 5.31E) se distingue clasicamente por 
su localizacion por fuera del eje horizontal (aunque esto 
también puede pasar con el pterigidn auténtico) y porque 
solo se fija con fuerza a la cornea en su vértice o cabeza. 


Tratamiento 


@ ‘Tratamiento médico en pacientes sintomaticos de modo similar 
ala pinguécula. Debe recomendarse al paciente que lleve gafas 
de sol para aminorar la exposici6n ultravioleta y reducir asi el 
estimulo para el crecimiento. 

©@ Cirugia. La reseccidn simple (técnica de la «esclera desnuda») se 
asocia a una alta tasa de recidivas (en torno al 80%), a menudo 
con un comportamiento mas agresivo que la lesién original. 
© Colgajo conjuntival simple. 

oO Autoinjerto conjuntival (fig. 5.32A). El parche de conjuntiva 
donante suele tomarse de la zona paralimbica superior 0 
temporal superior (fig. 5.32B), que normalmente sana rapi- 
damente, incluso sin suturas. Otra alternativa es el parche de 


Fig. 5.32 Tratamiento quirurgico del pterigion. (A) Aspecto a 
la semana de una operaci6n con autoinjerto conjuntival 
suturado; (B) sitio de obtenci6n del autoinjerto en el limbo 
superior. 


membrana amniotica. Tanto los injertos conjuntivales como 
la membrana amniotica pueden fijarse con pegamento mejor 
que con suturas, lo que acorta la duracién de la intervencion 
y reduce la irritacion postoperatoria. 

© Aveces se emplea un tratamiento coadyuvante con mitomi- 
cina C 0 radiacion B en vez de las técnicas con injertos. 

© Puede requerirse una queratoplastia laminar periférica para 
lesiones profundas. 


Concreciones 


Las concreciones son lesiones muy frecuentes que suelen asociarse 
al envejecimiento, aunque también se forman en pacientes con 
inflamaciones conjuntivales crénicas como el tracoma. Se ven como 
multiples quistes diminutos que contienen depdésitos blanco-amari- 
Hentos de detritos epiteliales como queratina, y que se localizan, por 
lo general, a nivel subepitelial en la conjuntiva tarsal y del fondo 
de saco inferior (fig. 5.33A). Pueden calcificarse, y, si son grandes, 
erosionar el epitelio que las recubre (fig. 5.33B) y causar molestias. Si 
producen sintomas, se pueden eliminar en la lampara de hendidura 
con una aguja y anestesia tdpica. 
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Fig. 5.33 (A) Abundantes concreciones pequenas; 
(B) concreci6n grande que erosiona la superficie conjuntival. 


Conjuntivocalasia 


La conjuntivocalasia suele verse como un pliegue de conjuntiva 
redundante que se interpone entre el globo ocular y el parpado 
inferior, sobresaliendo del borde palpebral (fig. 5.34). Probable- 
mente se trate de un cambio senil normal que puede empeorar 
por la inflamacion y el estrés mecanico asociados al ojo seco y la 
blefaritis. Puede producir epifora por obstruccion del punto lagrimal 
inferior e interferir en el menisco lagrimal. Se trata con lubricantes 
tdpicos y controlando la blefaritis asociada. Puede ser beneficio- 


Fig. 5.34 Conjuntivocalasia. 


CAPITULO 
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Fig.5.35 Quiste conjuntival. 


sa una pauta corta de corticoides tépicos u otros antiinflamato- 
rios. En casos graves, puede realizarse una reseccion conjuntival 
(v. también capitulo 2). 


Quiste de retencion (quiste de inclusion 
epitelial primario) 


Los quistes de retencién conjuntival son lesiones de pared fina sobre 
la conjuntiva bulbar rellenos de liquido transparente (fig. 5.35) 0 a 
veces turbio. No suelen causar molestias, pero son un poco anties- 
téticos. La anatomia patologica muestra una cavidad interna llena de 
liquido revestida por una doble capa epitelial. Si es preciso, pueden 
puncionarse con una aguja bajo anestesia topica, aunque a menudo 
recidivan. Hay que procurar el sangrado en el interior del quiste 
escindido porque favorece la adhesion de sus paredes y reduce la 
probabilidad de recurrencia. En caso de recidiva, puede resecarse 
la pared del quiste bajo anestesia topica. El diagndstico diferencial 
incluye los quistes de inclusién secundarios tras cirugia conjuntival 
y las linfoangiectasias. Estas ultimas son cadenas de canales quisticos 
o en forma de salchicha de pared transparente que pueden estar 
llenas de sangre (linfoangiectasias hemorragicas; fig. 5.36). 


Fig. 5.36 Linfoangiectasias hemorrdgicas. 
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HEMORRAGIA SUBCONJUNTIVAL 


Las hemorragias subconjuntivales (fig. 5.37) son un fendmeno muy 


frecuente que puede deberse a cirugia, conjuntivitis o traumatismos 
(desde lesiones banales que pasan desapercibidas hasta traumatis- 
mos graves de la base del craneo), aunque a menudo son idiopaticas 
y aparecen de manera espontanea, sobre todo en pacientes ancianos. 
El sangrado suele ser asintomatico hasta que lo ven el paciente u 
otras personas; a veces se siente un dolor agudo momentaneo o 
como un chasquido. Puede haber factores precipitantes como tos, 
estornudos y vémitos. En gente joven a menudo se asocian a uso de 
lentes de contacto, mientras que en personas ancianas hay mayor 
prevalencia de vasculopatias sistémicas, sobre todo hipertension, 
por lo que debe medirse la tensidn arterial. Debe descartarse una 
causa ocular local con la lampara de hendidura. Es muy raro que 
se deban a diatesis hemorragicas, aunque hay que tener en cuenta 
la hipovitaminosis C y los malos tratos en bebés. No se ve afectada 


la vision a menos que una hemorragia muy prominente dé lugar 
Fig. 5.37 Hemorragia subconjuntival. a una zona localizada de desecacién corneal (dellen), que puede 
causar molestias. Las hemorragias grandes pueden extenderse a 
los parpados. Se resuelven espontaneamente tras 1 0 2 semanas, 
pero no es raro que se sucedan dos 0 tres episodios en un breve 
periodo de tiempo. 
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Anatomia y fisiologia 


General 


La cornea es una estructura compleja que, ademas de cumplir una 
misién protectora, es responsable de tres cuartas partes de la poten- 
cia optica del ojo. La cornea normal carece de vasos sanguineos; el 
humor acuoso por detras y las lagrimas anteriormente se encargan 
de abastecerla de nutrientes y de retirar los productos metabdlicos. 
La cornea es el tejido corporal con mayor densidad nerviosa, por 
lo que trastornos como las abrasiones y la queratopatia bullosa se 
asocian a intenso dolor, fotofobia y lagrimeo; existen dos plexos 
nerviosos, uno subepitelial y otro estromal profundo, inervados 
ambos por la primera division del trigémino. 


Dimensiones 


E] didmetro corneal medio es de 11,5 mm verticalmente y 12 mm 
horizontalmente. Su espesor central tiene un promedio de 540 tm, 
siendo mas grueso hacia la periferia. El espesor corneal central varia 
segun las personas e influye decisivamente en la medicion de la 
presion intraocular (PIO) con técnicas convencionales. 


Estructura 


La cornea esta compuesta por las siguientes capas (fig. 6.1): 
© Elepitelio es de tipo estratificado, escamoso y no queratinizado, 
y esta formado por: 
Oo Una capa unica de células basales cilindricas ancladas 
mediante hemidesmosomas a la membrana basal subyacente. 
© Dos o tres capas de células «aladas». 


O 


Dos capas de células escamosas superficiales. 

o Elarea superficial de las células mas externas esta incremen- 
tada por la presencia de micropliegues y microvellosidades, 
que facilitan la adhesion de la pelicula lagrimal y la mucina. 
Después de un ciclo vital de pocos dias, las células superfi- 
ciales se desprenden a la lagrima. 

o Las células madre de la cornea se localizan en el limbo 
corneoescleral, posiblemente en las empalizadas de Vogt. 
La insuficiencia de estas células puede dar lugar a defectos 
epiteliales crénicos y «conjuntivalizacién» (inestabilidad 
del epitelio, con vascularizacién y aparicion de células 
caliciformes). Se cree que dichas células son fundamentales 
para mantener una barrera fisioldgica que impida al tejido 
conjuntival crecer sobre la cornea (p. ej., en el pterigin). 
La insuficiencia de células limbicas puede corregirse 
mediante un trasplante autdlogo o heterdlogo de células 
madre. 

© La membrana de Bowman es la capa superficial acelular del 
estroma, formada por fibras de colageno. 
© El estroma representa el 90% del grosor corneal. Se compone 

de capas de fibrillas de colageno orientadas regularmente y 

separadas por una sustancia fundamental de proteoglicanos 

(sulfato de condroitina y sulfato de queratano) con fibroblastos 

modificados (queratocitos) dispersos. El mantenimiento de 


Membrana- —— 
basal 


6 
Membrana 
de Bowman 


Estroma-———— 


Membrana 
de Descemet-— 


Endotelio -~ 


Fig.6.1 Anatomia de la cornea. 


esta disposicién ordenada y de los espacios entre las fibras de 
colageno es esencial para la transparencia corneal. El estroma 
puede cicatrizar, pero(MO Se regenera tras las lesiones) 

@ La membrana de Descemet es una lamina individualizada 
compuesta por un fino entramado de fibrillas de colageno de un 
tipo diferente al del estroma. Consta de una zona anterior con 
bandas que se deposita in utero y una zona posterior sin bandas 
que va siendo formada a lo largo de la vida por el endotelio y 
actua como una membrana basal modificada. Tiene capacidad 
de regeneracion. 

© El endotelio esta compuesto por una monocapa de células 
poligonales. Las células endoteliales mantienen la cornea par- 


cialmente deshidratada, bombeando el exceso de liquido fuera 


del estroma. La densidad celular en los adultos jévenes es de 
aproximadamente 3.000 céulas/min, £1 aGimer® Ge CESS 
disminuye a un ritmo de alrededor del 0,6% anualmente, y 


las células adyacentes aumentan de tamafio para rellenar los 


espacio, ya que as ells endotliales no pueden feyencrarse 


Sila densidad desciende a unas 500 células/mm’, aparece edema 


corneal con pérdida de transparencia. 

© Recientemente se ha propuesto la existencia de una sexta capa 
corneal entre el estroma y la membrana de Descemet, aunque 
algunos autores creen que se trata de una continuacion del 
estroma posterior que ya habia sido descrita previamente. 
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Signos de enfermedad corneal 


Superficiales 


© Las erosiones epiteliales punteadas (EEP), diminutos defectos 


epiteliales que se tifien con fluoresceina (figs. 6.2A y B) y rosa 

de Bengala, son generalmente un signo precoz de lesion epite- 

lial. Pueden ser causadas por gran variedad de estimulos, y su 

localizacion puede ayudar a discernir su etiologia: 

© Superior: queratoconjuntivitis vernal, conjuntivitis por cla- 
midias, queratoconjuntivitis limbica superior, sindrome de 
laxitud palpebral y queratoconjuntivitis mecanica. 

© Interpalpebral: ojo seco (también puede ser inferior), hipoes- 
tesia corneal y queratopatia ultravioleta. 

© Inferior: blefaritis crénica, lagoftalmia, toxicidad por coli- 
rios, lesiones autoinfligidas, pestafias aberrantes y entro- 
pion. 

© Difusa: algunos casos de conjuntivitis virica y bacteriana, y 
toxicidad por colirios. 

oO Central: uso prolongado de lentes de contacto. 


CAPITULO 


© La queratitis epitelial punteada (QEP) se caracteriza por opa- 


cidades granulares y opalescentes formadas por tumefaccién 

de células epiteliales con infiltrados intraepiteliales (fig. 6.2C). 

Pueden verse sin colorantes, pero se tifien bien con rosa de 

Bengala y, de forma variable, con fluoresceina. Entre sus posibles 

causas se encuentran: 

© Infecciones: adenovirus, clamidias, molusco contagioso, 
fases precoces de infeccién por herpes simple y herpes zés- 
ter, microsporidiosis e infecciones viricas sistémicas (p. ej. 
sarampion, varicela, rubéola). 

© Otras: queratitis punteada superficial de Thygeson y toxici- 
dad por colirios. 

Infiltrados subepiteliales. Diminutos focos de infiltracién 

inflamatoria bajo la superficie corneal que no se tifien. Pueden 

deberse a queratoconjuntivitis adenovirica grave o prolonga- 

da, queratitis por herpes zéster, conjuntivitis de inclusion del 

adulto, queratitis marginal, acné rosacea y queratitis punteada 

superficial de Thygeson. 

Queratitis punteada superficial. Término inespecifico que des- 

cribe cualquier alteracién del epitelio corneal en forma de puntos. 
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Fig.6.2 Lesiones corneales superficiales. (A) Erosiones epiteliales punteadas tefidas con fluorescefna en un ojo seco; 
(B) vista a gran aumento de las erosiones epiteliales punteadas; (€) queratitis epitelial punteada; (D) filamentos tenidos 
con rosa de Bengala; 
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Fig. 6.2 (cont.) (E) deslustramiento por edema corneal leve; (F) edema corneal con ampollas; (6) vascularizaci6n superficial; 
(H) pannus. 


(Por cortesia de C. Barry - figs. E y H.) 


© Filamentos. Hebras de moco mezcladas con epitelio que se @ El término pannus describe la neovascularizacion superficial 


unen por un extremo a la superficie corneal y se tifien bien 
con rosa de Bengala (fig. 6.2D). El extremo suelto se mueve 
al parpadear. Pueden observarse opacidades subepiteliales 
grises en el punto de anclaje. El ojo seco es con diferencia 
la causa mas frecuente, aunque también pueden deberse a 
queratoconjuntivitis limbica superior, queratopatia neuro- 
trofica, oclusion prolongada con parche y blefaroespasmo 
esencial. 

Edema epitelial. El edema sutil puede manifestarse con 
una pérdida del brillo normal de la cérnea (fig. 6.2E), pero 
es mas habitual encontrar abundantes vesiculas epiteliales 
diminutas; en casos moderados o graves pueden formarse 
ampollas (fig. 6.2F). Se produce por descompensacion endo- 
telial, incluidos los casos secundarios a hipertension ocular 
aguda. 

La neovascularizacion superficial (fig. 6.2G) aparece en cuadros 
crénicos de irritacién de la superficie ocular o hipoxia, como 
puede ocurrir en usuarios de lentes de contacto. 


acompaniada de alteraciones degenerativas subepiteliales 
(fig. 6.2H). 


Profundos 


© Los infiltrados son opacidades amarillentas 0 blanco-grisaceas 


localizadas inicialmente en el estroma anterior (fig. 6.3A), aso- 
ciados con frecuencia a hiperemia limbica 0 conjuntival. Son 
focos estromales de inflamacién aguda compuestos por células 
inflamatorias, detritos celulares y extracelulares, a veces con areas 
de necrosis. Es fundamental distinguir entre lesiones estériles e 
infecciosas (tabla 6.1); puede ser de ayuda la regla mnemotécnica 
«SEDAL»: Secrecién, defectos Epiteliales, Dolor, reaccién de 
camara Anterior, Localizacién. La queratitis supurativa se debe 
a infeccién activa por bacterias, hongos, protozoos y, ocasional- 
mente, virus. La «queratitis estéril» no infecciosa es consecuencia 
de reaccion de hipersensibilidad frente a ciertos antigenos, como 
en la queratitis marginal y en usuarios de lentes de contacto. 
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Fig.6.3 Lesiones corneales mas profundas. (A) Infiltracién; (B) ulceracién; (C) depdsito de lipidos con vascularizaci6n; 
(D) pliegues en la membrana de Descemet; (E) descemetocele; (F) roturas traumaticas en la membrana de Descemet. 


(Por cortesia de C. Barry - figs. C y D; R. Curtis - fig. F.) 
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Tabla 6.1 Caracteristicas de los infiltrados corneales 
infecciosos y estériles 


Infecciosos Estériles 


Tamano Suelen ser mas_ | Suelen ser mas 
grandes pequenos 
Progresion Rapida Lenta 
Defecto epitelial Muy frecuente y | Mucho menos 
mayor cuando frecuente y, si 
esta presente esta presente, 
suele ser mas 
pequeno 
Dolor Moderado- Leve 
intenso 
Secrecion Purulenta Mucopurulenta 
Unicos 0 Tipicamente Normalmente 
multiples unicos multiples 
Unilaterales o Unilaterales A menudo 
bilaterales bilaterales 
Reaccion de Intensa Leve 
camara anterior 
Localizaci6on A menudo Tipicamente 
central mas periférica 
Reaccion corneal Extensa Limitada 
adyacente 


La ulceracion es una excavacion tisular asociada a defecto 
epitelial (fig. 6.3B), normalmente con infiltracion y necrosis. 
La lisis corneal consiste en una desintegraci6n tisular por acti- 
vidad enzimatica, a menudo con poca o ninguna infiltracion, 
como en la queratitis ulcerativa periférica. 

Puede producirse vascularizacién como respuesta a una gran 
variedad de estimulos. Los canales venosos se ven facilmente, 
mientras que los vasos nutricios arteriales son mas pequefios y 
requieren mas aumentos. Los vasos profundos no perfundidos 
o «vasos fantasma» se ven mejor con retroiluminacion. 

El deposito de lipidos (fig. 6.3C) puede ser consecuencia 
de inflamaciones crénicas con exudacion desde neovasos 
corneales. 

Los pliegues de la membrana de Descemet, también denomi- 
nados «queratopatia estriada» (fig. 6.3D), aparecen por un edema 
corneal que desborda la capacidad del endotelio de mantener un 
estado de hidratacién normal. Las causas incluyen inflamaciones, 
traumatismos (también quirtirgicos) e hipotonia ocular. 

E] descemetocele es una herniacién en forma de burbuja de la 
membrana de Descemet hacia la cornea (fig. 6.3E), tapando un 
defecto que de otro modo seria de espesor total. 

Las roturas de la membrana de Descemet (fig. 6.3F) pueden 
producirse por agrandamiento (estrias de Haab en el glaucoma 
infantil) o deformacién de la cornea, como en el queratocono 
o los traumatismos obstétricos. Puede haber entrada brusca de 
humor acuoso en el estroma corneal (hidropesia aguda). 

La prueba de Seidel sirve para demostrar las fugas de humor 
acuoso. Se aplica una gota de fluoresceina al 1% 0 2% y se usa la 
lampara de hendidura con filtro azul cobalto para detectar un 
cambio de color naranja oscuro a verde amarillento brillante 
que se produce por dilucion focal en el sitio de la fuga. 


Documentacion de signos clinicos 


Los signos clinicos deben recogerse en un diagrama con cédigo 


de colores; conviene consignar las dimensiones de la lesién para 


facilitar el seguimiento (fig. 6.4). La fotografia con lampara de hen- 


didura se emplea cada vez mas como complemento 0 alternativa al 


diagrama, pero debe ser de gran calidad. 


Las opacidades como cicatrices y degeneraciones se dibujan en 
negro. 

El] edema epitelial se representa mediante finos circulos 
azules; el edema estromal, como un sombreado azulado, y 
los pliegues en la membrana de Descemet, como lineas azules 
onduladas. 

El hipopion se muestra en amarillo. 

Los neovasos se dibujan en color rojo. Los vasos superficiales 
son lineas onduladas que empiezan por fuera del limbo, y los 
vasos profundos, lineas rectas que empiezan en el limbo. 

Las lesiones pigmentadas, como las lineas férricas y el huso de 
Krukenberg, se muestran en marron. 


Microscopia especular 


La microscopia especular es el estudio de las capas corneales 


con gran aumento (cien veces mayor que el de la lampara de 


hendidura). Se usa principalmente para valorar el endotelio, 


analizando la forma, el tamaiio, la densidad y la distribucion de 


sus células. La célula endotelial es un hexagono regular (fig. 6.5A), 


y la densidad celular normal en un adulto joven es de alrededor 


de 3.000 células/mm7. 


Fisica. Cuando un haz de luz del fotomicroscopio especular 
atraviesa la cérnea se encuentra con distintas interfases entre 
regiones 6pticamente diferentes. Parte de la luz se refleja especu- 
larmente (es decir, como un espejo) de vuelta al fotomicroscopio 
y forma una imagen que puede ser fotografiada y analizada. 
Indicaciones 
oO La indicacion mas frecuente es para valorar la reserva funcio- 
nal del endotelio corneal antes de la cirugia intraocular. La 
presencia de una cornea transparente con grosor normal en 
la paquimetria no garantiza que la morfologia o la densidad 
celular endotelial sean normales. El riesgo de edema corneal 
es considerable con densidades inferiores a 700 células/mm’, 


Precipitado 
queratico 


Cicatriz 
antigua 


Hipopidén 


Fig.6.4 Documentaci6n de lesiones corneales. 
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© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


Fig.6.5 Microscopia especular. (A) Endotelio corneal normal; 
(B) cornea guttata con pérdida acusada del mosaico 
endotelial. 


(Por cortesia de T. Casey y K. Sharif, de A Colour Atlas of Corneal Dystrophies 
and Degenerations, Wolfe 1991 - fig. B.) 


mientras que rara vez aparece con recuentos superiores a 
1.000 células/mm’. 

oO Evaluacién de cérneas donantes. 

oO Para demostrar alteraciones patoldégicas, sobre todo gotas 
endoteliales (fig. 6.5B), irregularidades de la membrana de 
Descemet y distrofia polimorfa posterior. 


Topografia corneal 


La topografia corneal obtiene una imagen de la cornea proyectando 
una serie de anillos luminosos concéntricos sobre su superficie 
anterior, para constituir una imagen de Placido. La luz reflejada 
se analiza informaticamente para generar un mapa detallado de la 
superficie. Se aplica principalmente para detectar y tratar ectasias 
corneales, sobre todo queratocono; la deteccién de ectasias corneales 


Cornea 


es especialmente importante antes de la cirugia refractiva. También 
se usa en el tratamiento de defectos de refraccién, de nuevo en 
relacion con la cirugia refractiva, asi como para la adaptacion de 
lentes de contacto, y también sirve para medir el espesor corneal. 
La imagen Scheimpflug es una tecnologia mas reciente que ofrece 
ventajas para el analisis topografico de la cornea. Otras tecnologias 
que ayudan a estudiar la morfologia corneal son la tomografia de 
coherencia 6ptica (TCO) del segmento anterior y la biomicroscopia 
por ultrasonidos. 


Principios terapéuticos 


Controlar la infeccion y la inflamacion 


© Los antimicrobianos deben empezar a administrarse en cuanto 
se hayan realizado las pruebas preliminares. La eleccion del 
farmaco dependera de la probable etiologia segun los hallaz- 
gos clinicos. Suele empezarse con un tratamiento de amplio 
espectro, introduciendo luego si es preciso medicamentos mas 
selectivos cuando se disponga del resultado de las pruebas com- 
plementarias. 

© Los corticoides tépicos siempre deben emplearse con precau- 
cion, ya que favorecen la replicacion de algunos microorganis- 
mos, sobre todo virus del herpes simple y hongos, y retrasan los 
procesos de reparacion como la reepitelizacion. Sin embargo, 
son imprescindibles en diversos trastornos para suprimir la 
inflamacion destructiva que puede afectar a la vision. 

© Los inmunosupresores sistémicos son utiles en algunas enfer- 
medades, sobre todo de tipo autoinmunitario. 


Favorecer la curacion epitelial 


La reepitelizacién es de gran importancia en cualquier afeccién de 
la cornea, ya que el adelgazamiento corneal rara vez progresa si el 
epitelio esta intacto. 

© Reduccioén de la exposicién a medicamentos t6xicos y conser- 
vantes (siempre que sea posible). 

© Lubricacién con lagrimas artificiales (mejor sin conservantes) 
y pomadas. A menudo se complementa con el cierre de los 
parpados por la noche con esparadrapo (fig. 6.6A). 

© Debe valorarse la profilaxis con pomada antibiotica. 

© El uso de lentes de contacto blandas protectoras debe super- 
visarse estrechamente para descartar sobreinfecciones, y man- 
tenerse el menor tiempo posible. Estarian indicadas para: 
© Promover la curacion, al proteger mecanicamente al epitelio 

corneal en regeneracién del roce constante de los parpados. 
oO Mejorar el confort, sobre todo en presencia de una abrasion 
corneal grande. 
© Sellar una perforacion pequefia (fig. 6.6B). 

@ Elcierre quirtrgico de los parpados es especialmente util en 
la queratopatias por exposicién y neurotréfica, asi como en los 
defectos epiteliales persistentes. El cierre palpebral puede usarse 
como medida conservadora para curar una ulcera infecciosa en 
casos seleccionados, como el de un ojo sin potencial visual en un 
paciente con demencia avanzada. 
© Lainyeccion de toxina botulinica en el musculo elevador del 

parpado puede inducir una ptosis pasajera (2-3 meses). 
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Introduccion 


Fig.6.6 Métodos para favorecer la curaci6n epitelial. 

(A) Cierre temporal de los parpados con esparadrapo; 

(B) lente de contacto protectora en un ojo con una 
perforaci6n pequena; (C) tarsorrafia central; (D) injerto de 
membrana amnidtica sobre un defecto epitelial persistente; 
(E) pegamento tisular bajo una lente de contacto protectora 
en un ojo con adelgazamiento significativo. 

(Por cortesia de S. Tuft - figs. A, B, D y E; S. Chen - fig. C.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


©. Tarsorrafia lateral o cantoplastia medial, y en ocasiones tarso- 
rrafia central, de forma transitoria o definitiva (fig. 6.6C). 

© El colgajo conjuntival (de Gundersen) protege y favorece la 
curacién de un defecto epitelial corneal, siendo especialmente 
apropiado para afecciones unilaterales crénicas con escasas 
posibilidades de recuperar una visidn util. Los injertos de muco- 
sa bucal son una alternativa. 

© Injerto de membrana amniotica (fig. 6.6D) para defectos 
epiteliales persistentes refractarios a otros tratamientos. 

© Pegamento tisular (cianoacrilato) para sellar perforaciones 
pequefias. El pegamento puede aplicarse en un lado de un tro- 
cito de pafio plastico estéril que se presionara sobre el defecto 
tras secar los bordes con una esponja de celulosa. El parche se 
mantendra hasta que selle el defecto, y se colocara una lente de 
contacto protectora para evitar molestias y ayudar a conservar 
el parche (fig. 6.6E). 

e El trasplante de células madre del limbo puede usarse si hay 
insuficiencia de células madre, como en las causticaciones y 
conjuntivitis cicatrizantes. La fuente de tejido donante puede ser 
el otro ojo (autoinjerto) en afecciones unilaterales, o un donante 
vivo o cadaver (aloinjerto) si ambos ojos estan afectados. Una 
técnica mas reciente consiste en la replicacién in vitro de las 
propias células madre del paciente para la consiguiente reim- 
plantacién de una poblacién celular aumentada. 

@ £| tabaco retarda la epitelizacién, por lo que es necesario aban- 
donarlo. 


QUERATITIS BACTERIANA 


Patogenia 


Patogenos 


Por lo general, la queratitis bacteriana solo se produce si hay una 

alteracién de las defensas oculares (v. mas adelante). No obstante, 

algunas bacterias como Neisseria gonorrhoeae, Neisseria meningi- 

tidis, Corynebacterium diphtheriae y Haemophilus influenzae son 

normalmente en el 

contexto de una conjuntivitis grave. Es importante recordar que las 

infecciones pueden ser polimicrobianas, habiendo incluso casos de 

coinfeccién bacteriana y por hongos. Los patégenos mas habituales 

son los siguientes: 

© Pseudomonas aeruginosa es un bacilo gramnegativo ubicuo 
que puede formar parte de la flora comensal del tubo digestivo. 
La infeccién suele ser agresiva y representa mas del 60% de las 
queratitis asociadas a lentes de contacto. 

© Staphylococcus aureus es una bacteria grampositiva y coagu- 
lasa-positiva que se encuentra en la flora normal de las fosas 
nasales, la piel y la conjuntiva. La queratitis tiende a presentarse 
como un infiltrado focal blanco o blanco-amarillento bastante 
bien definido. 

© Estreptococos. S. pyogenes es una bacteria grampositiva comun 
en la garganta y la vagina. S. pneumoniae (neumococo) es una 
bacteria grampositiva frecuente en la flora de las vias respiratorias 
altas. Las infecciones estreptocdcicas a menudo son agresivas. 
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Factores de riesgo 


Las lentes de contacto, sobre todo tras un uso prolongado, cons- 
tituyen el factor de riesgo mas importante. Se cree que interviene 
decisivamente la alteracion del epitelio corneal por hipoxia y por 
traumatismos banales, asi como la adherencia bacteriana a la super- 
ficie de la lente. Los portadores de lentes blandas tienen mayor 
riesgo que los que las usan rigidas permeables al gas y de otros 
tipos. Hay mayor riesgo de infeccion si se descuida la higiene de 
las lentes de contacto, aunque también ocurre en personas que las 
cuidan meticulosamente, asi como con lentillas desechables diarias. 
Los traumatismos, incluidos los quirurgicos (sobre todo LASIK 
[queratomileusis in situ con laser, por sus siglas en inglés]), 
estan relacionados con las infecciones bacterianas, a menudo 
por micobacterias atipicas. En los paises en vias de desarrollo, 
las lesiones en actividades agricolas son un factor de riesgo des- 
tacado; en estos casos, debe tenerse en cuenta la posibilidad de 
una infeccién por hongos. 

Enfermedades de la superficie ocular, como queratitis herpé- 
tica, queratopatia bullosa, ojo seco, blefaritis crdnica, triquiasis 
y entropion, exposicion, enfermedades alérgicas oculares graves 
y anestesia corneal. 

Otros factores de riesgo serian la inmunodepresién local 0 
sistémica, la diabetes y la hipovitaminosis A. 


Cuadro clinico 


Se presenta con dolor, fotofobia, vision borrosa y secrecién 

mucopurulenta o purulenta. 

Signos 

© Defecto epitelial con un infiltrado que abarca un area mayor 
y congestion periqueratica significativa (figs. 6.7A y B). 

© Edema estromal, pliegues de la membrana de Descemet y 
uveitis anterior, normalmente con hipopion (fig. 6.7C) y 
sinequias posteriores en las queratitis moderadas 0 graves. 
Pueden formarse precipitados queraticos en placa sobre el 
endotelio contiguo al estroma afectado. 

© Quemosis y edema palpebral en casos moderados 0 graves. 

© La ulceracién grave puede dar lugar a la formacién de un 
descemetocele y perforacién, sobre todo en la infeccién por 
Pseudomonas (fig. 6.7D). 

© Puede aparecer escleritis, especialmente en infecciones 
limbicas graves. 

© La endoftalmitis es rara en ausencia de perforacion. 

oO La mejoria suele manifestarse por disminucién del edema 
palpebral y la quemosis, contraccién del defecto epitelial, 
atenuacion de la densidad del infiltrado y reduccion de los 
signos de camara anterior. 

© La cicatrizacion resultante puede ser intensa, incluso con 
vascularizacion; ademas de la opacificacion, el astigmatismo 
irregular también puede afectar a la vision. 

La hipoestesia corneal puede sugerir queratopatia neurotrofica 

asociada, sobre todo si no hay otros factores de riesgo impor- 

tante. La sensibilidad también puede reducirse en afecciones 
crénicas de la superficie ocular, queratitis herpética y con el uso 
prolongado de lentes de contacto. 


@ Debe vigilarse la PIO. 
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Fig.6.7 Queratitis bacteriana. (A) Ulcera incipiente; (B) lcera mas grande; (C) cuadro avanzado con hipopi6n; (D) perforacién 
asociada a infeccion por Pseudomonas. 
(Por cortesia de C. Barry - fig. B; S. Tuft - fig. D.) 


© El diagnéstico diferencial incluye queratitis por otros microor- 


ganismos (hongos, Acanthamoeba, herpes simple y micobacte- 


rias), queratitis marginal, infiltrados corneales inflamatorios 


estériles asociados a lentes de contacto, queratitis ulcerativa 


periférica y queratitis toxica. 
Pruebas complementarias 


© Raspado corneal. Puede no ser necesario para infiltrados 


pequefios, sobre todo si no hay defecto epitelial y estan lejos 
del eje visual. 


{e) 


Se aplica una gota de anestésico topico sin conservantes (los 
conservantes reducen la viabilidad bacteriana en el cultivo). 
Suele bastar una gota de proximetacaina al 0,5%; la tetracaina 
posee mayor efecto bacteriostatico. 

Los raspados se realizan con una hoja de bisturi desechable 
(p. ej., n.° 11 0 de Bard Parker), el extremo acodado de un 
aguja hipodérmica de didmetro grande (p. ej., 20 0 21 G) 0 
una espatula estéril (p. ej., de Kimura). 


oO El modo mis facil de «sembrar» los raspados sin romper la 


superficie del gel es con una espatula. Si no se dispone de 
una para cada raspado, la espatula puede esterilizarse con un 
mechero entre cada raspado (se calienta 5 s y se deja enfriar 
20-30 s). Otra posibilidad es usar una hoja de bisturi o una 
aguja nueva para cada pasada. También pueden servir los 
bastoncillos de alginato calcico. 

El moco y el tejido necrético suelto deben retirarse de la 
superficie de la ulcera antes del raspado. 

Se raspan los bordes y la base (a no ser que sea muy delgada) 
de la lesion (fig. 6.8A). 

Se hace una extension fina sobre uno o dos portaobjetos 
para examen microscépico, siempre con tincién de Gram 
(v. mas adelante). Se reserva una zona en el extremo de una 
cara del porta (por convencioén, «arriba») para etiquetarla 
con lapiz. Se deja secar la muestra a temperatura ambiente 
durante varios minutos y luego se coloca en un transpor- 
tador. 
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Fig.6.8 Bacteriologia. (A) Raspado corneal; (B) medios de cultivo; (C) crecimiento de S. aureus sobre agar sangre en forma de 
colonias doradas de superficie brillante; (D) crecimiento de N. gonorrhoeae en agar chocolate. 
(Por cortesia de J. Harry - fig. A; R. Emond, R Welsby y H. Rowland, de Colour Atlas of Infectious Diseases, Mosby 2003 - figs. B-D.) 


© Puede ser conveniente afiadir frotis conjuntivales al raspado cor- 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacidn es un delito. 


© Se repite el raspado para cada medio y se siembran las mues- 


tras en los medios de cultivo (tabla 6.2), con cuidado de no 
romper la superficie del gel. 

Por sistema, se siembra de entrada en agar sangre, agar cho- 
colate y medio de Sabouraud (figs. 6.8B-D), y se colocan 
las muestras en una incubadora hasta que se transporten 
al laboratorio. Los medios refrigerados deben calentarse 
lentamente hasta la temperatura de la habitacidn antes de 
sembrar las muestras. 

La hoja de bisturi 0 la aguja puede introducirse directamente 
en frascos de medios liquidos como el caldo de cerebro- 
corazon (CCC). Hay pruebas de que un raspado unico que 
se manda al laboratorio en CCC para su homogeneizacion 
y siembra obtiene resultados similares al método tradicional 
de raspados multiples. 

Debe retrasarse el raspado durante 12 h sin tratamiento si se 
habian empezado a administrar antibidticos previamente. 


neal, sobre todo en casos graves, ya que a veces consiguen aislar 

gérmenes cuando el raspado corneal es negativo. Los bastoncillos 

de algodon, de alginato calcico y sintéticos tienen propiedades 

bacteriostaticas, pero el alginato calcico parece la mejor opcion. 

Si es posible, se recuperaran los envases de las lentes de con- 

tacto, asi como los botes de liquidos y las propias lentes, y se 

enviaran al laboratorio para cultivo. jHay que advertir al pacien- 

te de que no limpie el envase antes! 

Tincién de Gram 

© Diferencia las especies bacterianas en grampositivas y gram- 
negativas, segtin la capacidad del colorante (violeta cristal) 
para penetrar la pared celular. 

O Las bacterias que captan el violeta cristal son grampositivas, 
y las que no, gramnegativas. 

oO Enla tabla 6.3 se exponen otras tinciones que generalmente 
no son necesarias en las pruebas iniciales. 
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Tabla 6.2 Medios de cultivo para los raspados corneales 


Medio 
Agar sangre 


Observaciones 


5-10% de sangre de oveja 0 caballo 


Especificidad 


La mayorfa de bacterias y hongos excepto 
Neisseria, Haemophilus y Moraxella 


Agar chocolate 


Agar sangre tras lisis celular por calor. 
jNo contiene chocolate! 


Bacterias exigentes, especialmente 
H. influenzae, Neisseria y Moraxella 


Agar dextrosa de Bajo pH y antibidtico (p. ej., cloranfenicol) | Hongos 
Sabouraud para inhibir el crecimiento bacteriano 
Agar no nutritivo sembrado | E. coli es un nutriente para Acanthamoeba 


con Escherichia coli 


Acanthamoeba 


Caldo cerebro-coraz6n 


Medio nutritivo ligeramente tamponado 
con amplia variedad de sustratos 


Organismos de dificil cultivo; especialmente 
id6neo para estreptococos y meningococos. 
Permite el crecimiento de levaduras y hongos 


Caldo de carne cocida 


Creado en la Primera Guerra Mundial 
para el crecimiento de anaerobios en 
el campo de batalla 


Anaerobios (p. ej., Propionibacterium acnes) y 
bacterias de cultivo exigente 


Lowenstein-Jensen 


Contiene diversos nutrientes junto con 
inhibidores del crecimiento bacteriano 


Micobacterias, Nocardia 


© Deben obtenerse los resultados del cultivo y del antibiograma 


Es obligatorio suspender el uso de lentes de contacto. 


tan pronto como sea posible. El tipo de bacteria basta normal- e 


mente para decidir qué categoria de antibidticos debe usarse. 
La existencia de resistencia en el antibiograma estandar no se 
extrapola necesariamente al uso clinico de antibidtico, ya que 


en la practica se obtienen niveles tisulares muy altos. 


Tratamiento 


Aspectos generales 


© Debe plantearse el ingreso hospitalario de aquellos pacientes 
que quiza no cumplan con el tratamiento o no sean capaces de 
administrarselo. También debe considerarse en casos especial- 


mente agresivos, sobre todo si se ve afectado un ojo unico. 


Tabla 6.3 Tinciones para raspados corneales 
y conjuntivales 


Tincion 


Organismo 


Gram Bacterias, hongos, 
microsporidios 
Giemsa Bacterias, hongos, 


Acanthamoeba, 
microsporidios 


Blanco calcofluor 
(microscopio de 
fluorescencia) 


Acanthamoeba, hongos, 
microsporidios 


Tincidn para bacilos 
acidorresistentes (BAR); 

por ejemplo, Ziehl-Neelsen, 
auramina O (fluorescente) 


Mycobacterium, Nocardia 
spp. 


Metenamina-plata de Hongos, Acanthamoeba, 


Grocott-Gomori microsporidios 
Acido peryédico de Schiff Hongos, Acanthamoeba 
(PAS) 


Se tapara el ojo con un protector de plastico transparente 

mientras no se instilen los colirios si hay adelgazamiento sig- 

nificativo o perforacion. 

Decisiones terapéuticas 

© Puede no ser necesario un tratamiento intensivo para infil- 
trados pequefios que parezcan clinicamente estériles; estos 
pueden tratarse con aplicacién menos frecuente de colirios 
antibidticos con o sin corticoides, junto con suspension 
temporal del uso de lentes de contacto. 

© Conviene destacar que no puede deducirse con fiabilidad 
el germen causante basandose en el aspecto clinico de la 
ulcera. 

oO Suele empezarse con antibidticos empiricos de amplio 
espectro hasta que se disponga de los resultados del examen 
microscopico. 


Tratamiento local 


El tratamiento tépico (tabla 6.4) puede obtener altas concen- 


traciones tisulares; inicialmente debe consistir en antibidticos 


de amplio espectro que cubran a los patégenos mas comunes. 
Al principio se instilan las gotas cada hora del dia y la noche 


durante 24-48 h, reduciendo luego la frecuencia segtin la evo- 


lucién clinica. 


La monoterapia antibiotica tiene la ventaja de ser menos tOxica 
sobre la superficie ocular inferior que la terapia doble, asi como 
mas cOmoda. 

oO Una fluoroquinolona comercializada suele ser la eleccion 
inicial para monoterapia empirica, y parece que es practica- 
mente tan eficaz como la terapia doble. 

oO Elciprofloxacino o el ofloxacino se usan en paises en los que 
no se haya detectado una alta tasa de resistencias a las fluo- 
roquinolonas de generaciones mas antiguas. Pueden tener 
actividad limitada contra algunos gérmenes grampositivos, 
sobre todo estreptococos. 
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Fig.6.9 Precipitados corneales por ciprofloxacino. 


oO Se ha informado de resistencia a las fluoroquinolonas en 
algunas areas (p. ej., Staphylococcus en EE. UU. y Pseudo- 
monas en la India). El moxifloxacino, el gatifloxacino y el 
besifloxacino son fluoroquinolonas de nueva generacion que 
solventan en buena medida este problema, ademas de poseer 
mayor actividad frente gérmenes grampositivos. El moxi- 
floxacino tiene mejor penetracion ocular. Se han introducido 
nuevas formulaciones farmacéuticas, con concentraciones 
mayores 0 vehiculos modificados, para aumentar la actividad 
antibacteriana. 

O La instilacion de ciprofloxacino se ha asociado a precipitados 
corneales blancos (fig. 6.9), que pueden retardar la curacion 
epitelial. 

La terapia doble con antibidticos puede ser preferible como 

tratamiento empirico inicial en casos agresivos o si el examen 

microscépico sugiere estreptococos u otro microorganismo 
concreto que pueda tratarse mejor con una pauta seleccionada 

(v. tabla 6.4). 

© La terapia doble empirica suele consistir en una combi- 
nacion de dos antibidticos reforzados, normalmente una 
cefalosporina y un aminoglucésido, para cubrir los gérmenes 
grampositivos y gramnegativos habituales. 

© Estos antibidticos no estan comercializados y deben pre- 
pararse especialmente (tabla 6.5). Se mezcla un preparado 
antibidtico estandar en vial 0 liofilizado con un vehiculo 
compatible para que no precipite. Es deseable prepararlo en 
el area estéril de la farmacia hospitalaria. 
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Tabla 6.4 Antibidticos para el tratamiento de las queratitis 


Germen aislado 


Antibidtico 


Concentracion 


Tratamiento Fluoroquinolona en | Varia segun 
empirico monoterapia o el preparado 
cefuroxima + 5% 
gentamicina 1,5% 
«reforzada» en 
terapia doble 
Cocos Cefuroxima, 0,3% 
grampositivos | vancomicina o 5% 
teicoplanina 1% 
Bacilos Gentamicina 1,5% 
gramnegativos «reforzada», 
fluoroquinolonao | Varia segun 
el preparado 
ceftacidima 5% 
Cocos Fluoroquinolonao | Varia segun 
gramnegativos el preparado 
ceftriaxona 5% 
Micobacterias Amikacina o 2% 
claritromicina 1% 
Nocardia Amikacina o 2% 
trimetoprim 1,6% 
+ sulfametoxazol 8% 


© Los inconvenientes de los antibidticos reforzados serian su 
alto coste, disponibilidad limitada, riesgo de contaminacion, 
pronta caducidad y necesidad de refrigeracién. 

Los antibidticos subconjuntivales solo se usan si hay un mal 

cumplimiento del tratamiento tdpico. 

Los midriaticos (ciclopentolato al 1%, homatropina al 2% o atro- 

pina al 1%) se emplean para prevenir la formacién de sinequias 

posteriores y reducir el dolor. 

Corticoides 

© Los corticoides reducen la inflamacion del huésped, mejoran 
las molestias y minimizan la cicatrizacion corneal. Sin embargo, 
favorecen la replicacién de algunos microorganismos, sobre 
todo hongos, herpes simple y micobacterias, por lo que estan 
contraindicados cuando se sospeche una infeccion micética o 
por micobacterias (antecedente de cirugia refractiva o de trau- 
matismo con materias vegetales). Al suprimir la inflamacion, 
también retrasan la respuesta del ojo a las bacterias, lo que puede 
ser clinicamente significativo, especialmente si el antibidtico 
tiene un efecto limitado o es mas bacteriostatico que bactericida. 

oO Las pruebas de que los corticoides mejoran el resultado 
visual final son principalmente empiricas, pero el reciente 
estudio Steroids for Corneal Ulcers Trial (SCUT) no hallé 


Tabla 6.5 Preparacion de antibidticos reforzados 
Método 


Se diluyen 500 mg de antibidtico 
parenteral con 2,5 ml de agua estéril 


Caducidad 


24 h a temperatura 
ambiente; por lo menos 


Concentraci6n 
50 mg/ml (5%) 


Antibidtico 


Cefalosporinas: 
cefazolina, cefuroxima 


0 ceftacidima y se anaden a 7,5 ml de lagrimas 4 dias en nevera 
artificiales sin conservantes 
Gentamicina Se afiaden 2 ml de antibidtico parenteral 15 mg/ml Hasta 14 dias en nevera 
(40 mg/ml) a 5 ml de colirio de (1,5%) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


gentamicina comercializado (0,3%) 
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efectos beneficiosos en la mayoria de los casos, aunque los 


mas graves (con visién de contar dedos o ulceras grandes 
que afectaban a los 4 mm centrales de la cornea) tendian a 
ir mejor; en dicho ensayo clinico, un criterio de inclusion era 
contar con un cultivo positivo, y los corticoides se introdu- 
jeron tras moxifloxacino durante 48 h. 

O Los corticoides pueden retrasar la epitelizacién, por lo que 
deben evitarse si hay adelgazamiento significativo o defecto 
epitelial persistente; en ocasiones precipitan o empeoran la 
lisis corneal. 

© Lamayoria de los autores no afiaden corticoides topicos hasta 
apreciar indicios de mejoria clinica con antibidticos solos, nor- 
malmente a las 24-48 h de empezar el tratamiento. Otros no 
los emplean hasta que el antibiograma demuestre sensibilidad 
a los antibidticos empleados, o bien no los usan nunca. 

O Las pautas varian, desde preparados de minima potencia 
con baja frecuencia hasta dexametasona al 0,1% cada 2 h; 
un régimen razonable seria la prednisolona al 0,5-1% cuatro 
veces al dia. 

oO Lasuspensién prematura puede dar lugar a una inflamacion 
estéril de rebote. 

o El umbral para usar corticoides tépicos puede ser menor 
en casos de infeccién de un injerto corneal, ya que pueden 
reducir el riesgo de rechazo. 


Antibioticos sistémicos 


Normalmente no se administran antibidticos sistémicos, aunque 

pueden estar indicados en las siguientes circunstancias: 

© Riesgo de afectacién sistémica. Lo idéneo es consultar con un 
microbidlogo o especialista en enfermedades infecciosas, pero 
sin retrasar el tratamiento: 

oO N. meningitidis. En estos casos, una profilaxis sistémica pre- 
coz puede salvar la vida del paciente. El tratamiento suele 
consistir en bencilpenicilina, ceftriaxona o cefotaxima por 
via intramuscular o ciprofloxacino oral. 

OH. influenzae. La infeccién debe tratarse con amoxicilina 
mas acido clavulanico por via oral. 

oO N. gonorrhoeae. Requiere una cefalosporina de tercera gene- 
racion, como la ceftriaxona. 

@ El adelgazamiento corneal grave con perforacién 0 amenaza 
de la misma requiere: 

© Ciprofloxacino, por su actividad antibacteriana. 

© Una tetraciclina (p. ej., doxiciclina, 100 mg cada 12 h), por 
su efecto anticolagenasa. 

© La afectacion escleral puede responder al tratamiento oral o 
intravenoso. 


Actitud en caso de fracaso terapéutico aparente 


Es importante no confundir la falta de reepitelizacion completa con 

persistencia de la infeccién. La toxicidad farmacoldgica, sobre todo 

si se aplican muy a menudo aminoglucésidos reforzados, puede 

dar lugar a empeoramiento de las molestias, el enrojecimiento y la 

secrecion aunque se haya erradicado la infeccién. 

© Sino hay mejoria tras 24-48 h de tratamiento intensivo, debe 
revisarse el régimen antibidtico, contactando con el laboratorio 
de microbiologia para obtener los ultimos resultados. 


© No se debe cambiar el tratamiento inicial si este ha obtenido 
una respuesta favorable, incluso aunque los cultivos muestren 
un microorganismo resistente. 

© Si sigue sin haber mejoria tras otras 48 h, debe valorarse sus- 
pender el tratamiento durante 24 h y volver a raspar la lesion para 
inocular en una variedad mayor de medios de cultivo (v. tabla 6.2) 
y solicitar técnicas de tincién adicionales (v. tabla 6.3). Hay que 
plantearse la posibilidad de que la infeccién no sea de origen 
bacteriano. 

© Silos cultivos se mantienen negativos, puede ser preciso realizar 
una biopsia corneal para estudio histopatoldgico y cultivo. 

© En casos resistentes al tratamiento médico, puede valorarse 
Hevar a cabo una queratoplastia escisional, penetrante o laminar 
profunda, asi como cuando exista perforacion incipiente o 
franca (v. mas adelante). 


Perforacion 


Una perforacién pequefia en la que se ha controlado la infeccién 
puede resolverse con una lente de contacto protectora. En las dehis- 
cencias algo mayores puede estar indicado el uso de pegamento 
tisular. Puede requerirse una queratoplastia penetrante o un injer- 
to corneal en parche para las perforaciones grandes, asi como en 
los casos en los que la infeccion esté muy extendida o no se haya 
podido controlar. Las técnicas de reparacién de la superficie ocular 
pueden estar indicadas en ciertas circunstancias, como en un ojo 
sin posibilidad de visién util. 


Endoftalmitis 


No existen protocolos claros para tratar esta rara complicacién, 
pero puede realizarse un abordaje similar al de la endoftalmitis post- 
operatoria, al tiempo que se mantiene el tratamiento especifico de 
la infeccién corneal. La inflamacion intraocular estéril secundaria 
no debe confundirse con una infeccién intraocular. 


Rehabilitacion visual 


@ Puede ser necesaria una queratoplastia (a veces laminar) en 
casos de cicatrizacién residual densa de la cornea. 

© Las lentes de contacto rigidas pueden corregir el astigmatismo 
irregular, pero por lo general no se emplearan hasta 3 meses 
después de la reepitelizacién. 

© Puede ser necesaria la cirugia de catarata, ya que son frecuentes 
las opacidades secundarias del cristalino tras una inflamacién 
intensa. Incluso en ausencia de opacificacion corneal marcada, 
la cirugia puede verse dificultada por la turbidez corneal, las 
sinequias posteriores y la fragilidad zonular. 


QUERATITIS FUNGICA 


Introduccion 


Patogenia 


Los hongos son un grupo de microorganismos que tienen paredes 
rigidas y un nucleo bien definido con multiples cromosomas que 
contienen ADN y ARN. La queratitis fiingica (o micética) es poco 
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frecuente en paises templados, pero representa una causa destacada 

de pérdida de vision en paises tropicales y subdesarrollados. Aunque 

a menudo evoluciona de modo larvado, la queratitis micotica puede 

originar una reaccion inflamatoria intensa, complicada frecuente- 

mente con perforacion, y tiene a menudo mal prondstico. Hay dos 

tipos principales de hongos que pueden causar queratitis: 

© Las levaduras (p. ej., genero Candida), microorganismos uni- 
celulares ovoideos que se reproducen por gemacion, son res- 
ponsables de la mayoria de los casos de queratitis fungica en 
climas templados. 

© Hongos filamentosos (p. ej., géneros Fusarium y Aspergillus), 
microorganismos pluricelulares que emiten proyecciones tubula- 
res llamadas «hifas». Son los patogenos mas frecuentes en climas 
tropicales, aunque no son raros en regiones menos calidas; la 
queratitis a menudo sigue una evolucién agresiva. 


Factores predisponentes 


Entre los factores predisponentes habituales se encuentran la enfer- 
medad crénica de la superficie ocular, el uso prolongado de corti- 
coides topicos (a menudo en casos de trasplante corneal previo), 
el porte de lentes de contacto, la inmunosupresion sistémica y la 
diabetes. La queratitis filamentosa puede asociarse a traumatismos, 
a menudo relativamente banales, en los que intervengan materia 
vegetal o herramientas de agricultura o jardineria. 


Queratitis por Candida y filamentosa 


Cuadro clinico 


El diagnéstico, a menudo, es tardio, a menos que se tenga un alto 
indice de sospecha, considerandose inicialmente una infeccién 
bacteriana. Los signos clinicos no sirven para distinguir claramente 
entre las infecciones bacterianas y las micoticas; algunos de ellos, 
como los infiltrados satélite (v. mas adelante), pueden ser causados 
por otros microorganismos. 
© Sintomas. Comienzo gradual de dolor, sensacion de arenilla, 
fotofobia, vision borrosa y secrecién acuosa o mucopurulenta. 
© Queratitis candididsica 
© Es tipico un infiltrado blanco-amarillento muy supurativo 
(fig. 6.10A). 
© Queratitis filamentosa 
© Infiltrado estromal gris 0 blanco-amarillento con bordes 
desflecados mal definidos (fig. 6.10B). 
© Infiltracién progresiva, a menudo con lesiones satélite 
(figs. 6.10C y D). 
oO Pueden formarse ramificaciones plumosas o un infiltrado 
en anillo (fig. 6.10E). 
oO Puede progresar con rapidez hacia la necrosis y el adelgaza- 
miento corneal. 
© Puede producirse penetracion a través de la membrana 
de Descemet intacta que dé lugar a una endoftalmitis sin 
perforacion evidente. 
© La presencia de defecto epitelial no es invariable, y este a veces 
es pequeno. 
© Otros hallazgos serian uveitis anterior, hipopién, placa endotelial, 
aumento de la PIO, escleritis y endoftalmitis estéril o infecciosa. 


CAPITULO 


@ El diagnoéstico diferencial incluye queratitis bacterianas, her- 
péticas y amebianas. Las infecciones bacterianas a veces siguen 
un curso subagudo, sobre todo si se deben a microorganis- 
mos atipicos. Es importante tener en cuenta la posibilidad de 
coinfeccién, incluso por otras especies de hongos. 


Pruebas complementarias 


Las muestras para estudios de laboratorio deben obtenerse antes de 
comenzar el tratamiento antifungico. 
@ Tinciones 
oO Elexamen mediante microscopia directa de las muestras 
tenidas con hidroxido potasico (KOH) es una técnica de 
diagndstico rapido que puede ser muy sensible. 
oO Tanto la tincién de Gram como la de Giemsa tienen una 
sensibilidad cercana al 50%. 
O Otras tinciones serian la del Acido peryddico de Schiff, el 
blanco calcofluor y la plata metenamina. 
© Cultivo. Deben sembrarse los raspados corneales en agar dex- 
trosa de Sabouraud, aunque muchos hongos creceran también 
en agar sangre o en medios enriquecidos. Es importante obtener 
un raspado productivo de la base de la tlcera. Las pruebas de 
sensibilidad para los antiflingicos pueden llevarse a cabo en 
laboratorios de referencia, pero no esta claro que sus resultados 
tengan relevancia clinica. Si procede, las lentes de contacto y sus 
estuches deben enviarse para cultivo. 
© Dado que el andlisis mediante reaccién en cadena de la poli- 
merasa (PCR) de los especimenes es rapido y muy sensible 
(hasta el 90%), actualmente puede ser la prueba de eleccion. 
Los bastoncillos que contienen calcio inhiben la actividad de 
la polimerasa, por lo que deben establecerse protocolos locales 
de obtencién de muestras antes de tomarlas. 
© La biopsia corneal esta indicada si se sospecha queratitis micé- 
tica y no hay mejoria clinica después de 3-4 dias ni se ha aislado 
ningun germen al cabo de 1 semana. Se obtiene un bloque de 
2-3 mm, similar al bloque escleral que se extrae en una trabe- 
culectomia. Los hongos filamentosos tienden a proliferar justo 
por delante de la membrana de Descemet, por lo que puede 
requerirse un espécimen estromal profundo. El bloque resecado 
se manda para cultivo y analisis histopatoldégico. 
© Se ha propuesto la paracentesis de camara anterior en casos 
resistentes con exudado endotelial, ya que los gérmenes pueden 
penetrar a través del endotelio. 
© La microscopia confocal permite a menudo identificar los 
microorganismos in vivo, pero no se suele disponer de ella salvo 
en centros terciarios de referencia. 


Tratamiento 


La mejoria puede ser lenta en comparacion con las infecciones 

bacterianas. 

© Las medidas generales son similares a las de la queratitis bac- 
teriana, aunque suele requerirse ingreso hospitalario. 

© La eliminacién del epitelio sobre la lesion favorece la pene- 
tracion de los antifungicos. También puede ser util retirar 
regularmente el moco y el tejido necrotico con una espatula. 

© Los antiftingicos topicos se empezaran a administrar cada hora 
durante 2 dias, reduciendo luego la frecuencia segtuin evolucione 
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Queratitis fungica 


el cuadro. Como la mayoria de los antiftingicos son solo fun- 


gistaticos, el tratamiento debe mantenerse un minimo de 

12 semanas. 

oO Lainfeccién por Candida se trata con anfotericina B al 0,15% 
o econazol al 1%; otras alternativas serian natamicina al 5%, 
fluconazol al 2%, clotrimazol al 1% y voriconazol al 1% 0 2%. 

oO Las queratitis filamentosas se tratan con natamicina al 5% 
o econazol al 1%; otras alternativas serian anfotericina B al 
0,15%, miconazol al 1% y voriconazol al 1% 0 2%. 

© Existen otros farmacos disponibles. 


Fig.6.10 Queratitis fungica. (A) Queratitis grave por Candida; 
(B) queratitis filamentosa con bordes desflecados; hay 

un gran defecto epitelial y pliegues en la membrana de 
Descemet; (C) y (D) lesiones satélite; (E) infiltrado anular con 
lesiones satélite e hipopidn. 

(Por cortesia de S. Tuft - figs. B y E; R. Fogla - fig. D.) 


© Ademas, puede valorarse usar un antibidtico de amplio espec- 
tro para tratar o prevenir la coinfeccién bacteriana. 
Cicloplejia igual que en la queratitis bacteriana. 

@ En casos graves puede usarse fluconazol subconjuntival. 
Pueden administrarse antifungicos sistémicos en casos gra- 
ves, silas lesiones estan cerca del limbo y cuando se sospeche 
endoftalmitis. Las opciones serian voriconazol (400 mg cada 
12h, 1 dia, y luego 200 mg cada 12 h), itraconazol (200 mg una 
vez al dia, bajando a 100 mg diarios) o fluconazol (200 mg 
cada 12h). 
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© Las tetraciclinas (p. ej., doxiciclina, 100 mg cada 12 h) pueden 
ser utiles cuando hay adelgazamiento significativo porque 
poseen un efecto anticolagenasa. 

Debe vigilarse la PIO. 

@ La perforacién -real o inminente- se trata igual que en la 
queratitis bacteriana. 

© La queratectomia superficial puede ser util para reducir el 
tamano de la lesién. 

e@ La queratoplastia terapéutica (penetrante o laminar anterior 
profunda) se planteara cuando el tratamiento médico sea ine- 
ficaz o en caso de perforacién. 

@ El! lavado de camara anterior con inyeccion intracameral de 
antifungico puede ser una opcion en casos refractarios en los 
que el infiltrado corneal esté estable pero haya exudacién endo- 
telial progresiva. 


Queratitis por microsporidios 


Introduccion 


Los microsporidios (filum Microspora) son parasitos unicelulares 
obligatoriamente intracelulares que antes se consideraban proto- 
zoos, pero en la actualidad se han reclasificado como hongos. Rara 
vez causan enfermedad en pacientes inmunocompetentes, y hasta 
la llegada del sida apenas causaban patologia en seres humanos. La 
infeccion general mas frecuente es la enteritis, y la manifestacion 
ocular mas comun es la queratoconjuntivitis. 


Diagnostico 
© Signos 
© Queratitis epitelial punteada, difusa, cronica y bilateral 
(fig. 6.11A). 


© Queratitis estromal profunda unilateral de progresién lenta 
(fig. 6.11B), que puede afectar raramente a pacientes inmu- 
nocompetentes. 
© Son raras la escleroqueratitis y la endoftalmitis. 
© La biopsia muestra las tipicas esporas y pardsitos intracelulares. 
La PCR de los raspados puede tener una sensibilidad relativa- 
mente baja. 


Tratamiento 


@ El tratamiento médico de la infeccidn epitelial es la fumagilina 
topica. La terapia antirretroviral de gran actividad (TARGA) 
para el sida asociado puede ayudar a su resolucion. La enfer- 
medad estromal se trata con una combinacion de fumagilina 
topica y albendazol oral a dosis de 400 mg una vez al dia 
durante 2 semanas, repitiendo la pauta 2 semanas después. 
Hay que vigilar estrechamente al paciente por el riesgo de hepa- 
totoxicidad. Puede ser necesario un tratamiento a largo plazo 
con fumagilina, y es dificil erradicar el pardsito en pacientes 
inmunodeprimidos. 

© Puede estar indicada la queratoplastia, aunque la infeccién 
puede recurrir en la periferia del injerto; la crioterapia del tejido 
residual puede reducir el riesgo de recidiva. 


Fig.6.11 Queratitis por microsporidios. (A) Queratitis epitelial 
punteada difusa; (B) infiltrados estromales profundos. 
(Por cortesia de S. Tuft.) 


QUERATITIS POR HERPES SIMPLE 


Introduccion 


La enfermedad herpética ocular es la causa infecciosa de ceguera 
corneal mas frecuente en paises desarrollados. Hasta el 60% de las 
ulceras corneales en dichos paises pueden deberse al virus del herpes 
simple, estimandose que 10 millones de personas en todo el mundo 
sufren enfermedad herpética ocular. 


Virus del herpes simple (VHS) 


El VHS es un virus de doble cadena de ADN con una capsula 
cuboidal. Existen dos subtipos, VHS-1 y VHS-2, que pueden residir 
en casi todos los ganglios nerviosos. E] VHS-1 causa infecciones por 
encima de la cintura (sobre todo en cara, labios y ojos), mientras 
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que el VHS-2 produce una infeccién venérea adquirida (herpes 


genital). Rara vez el VHS-2 puede transmitirse al ojo a través de 
secreciones infectadas, bien por via sexual, bien en el parto (con- 
juntivitis neonatal). La transmisién del VHS se ve facilitada por las 
malas condiciones de higiene y el hacinamiento. 


Primoinfeccion 


Normalmente, la primoinfeccion, sin exposicién previa al virus, se 
produce en la infancia y se adquiere a través de gotitas de saliva o, 
con menos frecuencia, por inoculacion directa. Debido a la pro- 
teccién por los anticuerpos maternos, es rara durante los primeros 
6 meses de vida, aunque hay casos ocasionales de recién nacidos con 
infeccidn sistémica grave en los que es fundamental un diagndéstico y 
tratamiento antivirico precoz para reducir la mortalidad y las secue- 
las; la presencia de anticuerpos maternos implica que pueden verse 
ulceras dendriticas en la cornea. La mayoria de las primoinfecciones 
por VHS son subclinicas 0 solo producen febricula, malestar y sinto- 
mas de vias respiratorias altas. Puede haber blefaritis y conjuntivitis 
folicular, pero suelen ser leves y autolimitadas. El tratamiento, si es 
preciso, consiste en pomada de aciclovir para el ojo y las lesiones 
cutaneas, aunque en ocasiones se pueden afiadir antiviricos orales. 
Lamentablemente, no se ha comprobado que el tratamiento antivi- 
rico en esta fase reduzca la probabilidad de enfermedad recurrente. 


Infeccion recurrente 


La infeccién recurrente (reactivacién en presencia de inmunidad 

celular y humoral) se produce del modo siguiente: 

© Tras la primoinfeccién, el virus se dirige al ganglio sensitivo de 
ese dermatoma (p. ej., ganglio trigémino), donde se establece una 
infeccién latente. El virus latente se incorpora al ADN del huésped 
y actualmente no existe ningun tratamiento para erradicarlo. 

© Puede producirse periddicamente una reactivacién subclinica, 
durante la cual se libera VHS y el paciente es contagioso. 

© Reactivacion clinica. Diversos factores como fiebre, cambios 
hormonales, radiacion ultravioleta, traumatismos o lesion del 
trigémino pueden desencadenar una reactivacion clinica, en la 
que el virus se replica y se transporta por los axones sensitivos 
hacia la periferia. 

© El patron de la enfermedad depende del sitio de la reactivacién, 
que puede estar alejado del lugar de la primoinfeccion. Pueden 
producirse cientos de reactivaciones a lo largo de la vida. 

@ La tasa de recurrencia ocular después de un episodio es aproxi- 
madamente del 10% al afio y del 50% a los 10 afios. Cuantos mas 
ataques haya habido previamente, mayor sera el riesgo de recidiva. 

© Los factores de riesgo de enfermedad grave, que puede recurrir 
muy a menudo, serian enfermedad atopica ocular, edad corta, 
inmunodeficiencia o inmunodepresion, desnutricién, sarampion 
y paludismo. El uso inadecuado de corticoides topicos puede 
promover la formacién de ulceracion geografica (v. mas adelante). 


Queratitis epitelial 


Cuadro clinico 


La queratitis epitelial (dendritica 0 geografica) se asocia a replica- 
cién activa del virus. 


© Sintomas. Malestar leve o moderado, enrojecimiento, fotofobia, 
lagrimeo y vision borrosa. 

© Signos en orden cronolégico aproximado: 

O Opacificacién y tumefaccién de células epiteliales que se 
disponen en un patrén de puntos gruesos 0 estrellado 
(fig. 6.12A). 

oO La descamacion central da lugar a una ulcera lineal con 
ramificaciones (dendritica; fig. 6.12B), habitualmente de 
localizacién central; las ramas de la ulcera tienen unas tipicas 
yemas terminales y el lecho se tifie bien con fluoresceina. 

oO Las células cargadas de virus del borde de la ulcera se tifien 
con rosa de Bengala (fig. 6.12C), lo que puede servir para 
distinguirla de otros diagnosticos alternativos, sobre todo 
una abrasion corneal recurrente atipica. 

© Hay hipoestesia corneal. 

o El tratamiento inadvertido con corticoides tépicos puede 
favorecer la extensidn progresiva de la ulcera hacia una 
forma geografica o «ameboidea» (fig. 6.12D). 

oO Es tipica una leve turbidez subepitelial asociada. 

oO Puede haber actividad de camara anterior, aunque normal- 
mente leve. 

© Puede acompanarse de conjuntivitis folicular, que también 
puede deberse a los antiviricos tépicos. 

oO Pueden coexistir lesiones vesiculares en los parpados con la 
ulceracion epitelial. 

oO Noes raro que aumente la PIO (la tonometria debe realizarse 
primero en el ojo no afectado; puede emplearse un prisma 
desechable o desinfectar cuidadosamente el prisma reutili- 
zable después de usar el tondmetro). 

oO Tras la curacién, pueden quedar erosiones punteadas e 
irregularidades del epitelio (fig. 6.12E) que desaparecen 
espontaneamente y no deben confundirse con infeccion 
activa persistente. La aparicién de un patron epitelial en 
remolino es una consecuencia habitual del uso frecuente, y 
sobre todo prolongado, de antiviricos topicos. 

O Una leve turbidez subepitelial (fig. 6.12F) puede persistir 
varias semanas tras la curacion del epitelio; en ciertos casos 
se produce una cicatrizacién leve, que tiende a ser mas acu- 
sada después de cada recidiva y puede terminar afectando 
significativamente a la vision. 

@ No suelen requerirse pruebas complementarias porque el 
diagndéstico es basicamente clinico, pero pueden mandarse 
raspados previos al tratamiento en un medio de transporte 
apropiado para cultivo virico. También puede recurrirse a la 
PCR y pruebas inmunohistoquimicas. La tincién de Giemsa 
muestra células gigantes multinucleadas. Los titulos serologicos 
frente a VHS solo se elevan en la primoinfeccién, pero pueden 
servir para confirmar la exposicion previa al virus, normalmente 
en casos de enfermedad estromal en los que el diagndéstico sea 
dudoso. 

© El diagnéstico diferencial de la ulcera dendritica incluye la 
queratitis por herpes zdster, abrasiones corneales en proceso de 
curacion (seudodendrita), la queratitis por amebas, el rechazo 
epitelial del injerto corneal, la tirosinemia de tipo 2, los efec- 
tos epiteliales de las lentes de contacto blandas y la queratopatia 
toxica secundaria a medicamentos tépicos. 
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Fig.6.12 Queratitis epitelial por herpes simple. (A) Lesiones estrelladas; (B) lecho de una ulcera dendritica tefido con 
fluoresceina; (C) bordes de una Uulcera dendritica tenidos con rosa de Bengala; (D) Ulcera geografica; (E) cambios epiteliales 
persistentes tras resolucion de la infecci6n activa; (F) turbidez subepitelial residual. 

(Por cortesia de C. Barry - fig. B; S. Tuft - fig. C.) 
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Tratamiento 


El tratamiento de la infeccién por VHS consiste principalmente en 

andlogos de nucledsidos (purinicos 0 pirimidinicos) que rompen 

el ADN virico. La mayoria de las ulceras dendriticas se curaran de 
manera espontanea sin tratamiento, aunque la cicatrizacion y la 
vascularizacion pueden ser mas ostensibles. 

© Topico. Los farmacos empleados normalmente son la pomada de 
aciclovir al 3% y el gel de ganciclovir al 0,15%, administrados ambos 
cinco veces al dia. La trifluridina es otra alternativa, pero debe 
instilarse hasta nueve veces al dia. Estos farmacos son relativa- 
mente poco toxicos, incluso cuando se dan hasta durante 2 meses. 
Tienen un efecto basicamente equivalente, actuando sobre todo 
en las células epiteliales cargadas de virus, con una buena pene- 
tracién estromal; el 99% de las ulceras se curaran en menos de 
2 semanas. La idoxuridina y la vidarabina son farmacos mas 
antiguos, probablemente menos eficaces y de mayor toxicidad. 

© Puede usarse el desbridamiento en casos resistentes. Se frota la 
superficie corneal con una esponja de celulosa o un bastoncillo 
de algodon estéril. Hay que eliminar el epitelio hasta 2 mm 
mas alla del borde de la ulcera, ya que la infeccién se extiende 
por fuera de la dendrita visible. La retirada de las células que 
contienen virus protege de la infeccion a las células adyacentes 
y elimina el estimulo antigénico para la inflamacién estromal. 
Puede asociarse un antivirico topico. 

© Los signos de toxicidad del tratamiento incluyen erosiones 
punteadas superficiales, ondas de epitelio arremolinado, con- 
juntivitis folicular y, raramente, oclusion puntal. La ausencia del 
patron en remolino en casos de lesion epitelial persistente debe 
hacer sospechar malo o nulo cumplimiento del tratamiento. 

e El tratamiento antivirico oral (p. ej., aciclovir, 200-400 mg 
cinco veces al dia durante 5-10 dias, famciclovir 0 valaciclovir) 
esta indicado en la mayoria de los pacientes inmunodeprimi- 
dos, en nifios y en casos con intensa afectacién de la superficie 
ocular. Es una alternativa eficaz al tratamiento tdpico si este es 
mal tolerado o en casos resistentes. Los farmacos orales mas 
modernos pueden tolerarse mejor que el aciclovir y requieren 
una administracién menos frecuente, aunque atin no se han 
establecido unas pautas optimas. 

© La monoterapia con interferon no parece mas eficaz que los 
antiviricos, pero la combinacién de un andlogo de nucledsido con 
el interferdn o el desbridamiento parece que acelera la curacién. 

© Las lesiones cutaneas (v. capitulo 1) pueden tratarse con crema 
de aciclovir cinco veces al dia, igual que el herpes labial, y si son 
extensas puede administrarse un antivirico oral. 

© La cicloplejia, por ejemplo, con homatropina al 1% una o dos 
veces al dia, puede aliviar las molestias si es preciso. 

© Algunos autores recomiendan profilaxis con antibidticos topicos. 

© Control de la PIO. Si es necesario un tratamiento de glaucoma, 
probablemente sea mejor evitar los derivados de prostaglandi- 
nas, ya que pueden promover la actividad del virus del herpes 
y la inflamacion en general. 

© Los corticoides topicos no se usan salvo que se asocie una 
queratitis disciforme significativa (v. mas adelante). 

© Lacuracion lenta o las recidivas frecuentes pueden indicar la 
presencia de una cepa resistente del virus, por lo que conviene 
probar otro antivirico topico o realizar un desbridamiento. En 


casos especialmente refractarios, la combinacién de antiviricos 
topicos con valaciclovir o famciclovir oral puede ser eficaz. Una 
minoria significativa de casos resistentes se debe al virus de la 
varicela-zéster. 


Queratitis disciforme 


La etiopatogenia de la queratitis disciforme (endotelitis) es con- 
trovertida. Puede deberse a infeccién activa por VHS de los que- 
ratocitos o el endotelio, o bien a una reaccién de hipersensibilidad 
frente a los antigenos viricos en la cornea. 


Cuadro clinico 


© Sintomas. Visidn borrosa de forma gradual, que puede asociarse 
a halos alrededor de las luces. A menudo hay malestar y enrojeci- 
miento, aunque suelen ser mas leves que en la enfermedad pura- 
mente epitelial. No siempre hay antecedentes claros de ulceracién 
epitelial, y debe tenerse en mente la posibilidad de otras infecciones 
de aspecto parecido, como las queratitis por amebas u hongos. 
@ Signos 
o Zona central de edema estromal, a menudo con edema del 
epitelio situado por encima (fig. 6.13A); en ocasiones la lesién 
es excéntrica. 
© Precipitados queraticos grandes (granulomatosos) por deba- 
jo del area de edema (fig. 6.13B). 
© Pliegues de la membrana de Descemet en casos intensos. 


[e) 


Un anillo inmunitario de opacificacién estromal profunda 

(de Wessely; fig. 6.13C) indica depdsito de complejos de 

antigenos viricos con anticuerpos. 

oO La PIO puede estar elevada. 

© Hipoestesia corneal, que puede servir para distinguirla de 
otras formas de infeccién. 

© Las lesiones curadas a menudo dejan un tenue anillo de 
opacificacién estromal o subepitelial con adelgazamiento. 

O Los episodios consecutivos pueden asociarse a empeora- 
miento gradual de la cicatrizacion subepitelial 0 estromal y 
a vascularizacion superficial o profunda (fig. 6.13D). 

oO Lacicatrizacién del estroma medio por queratitis disciforme 

es una causa de queratitis intersticial. 


Tratamiento 


A continuacién se expone una visién general del tratamiento, pero 

en la practica la pauta a seguir debe ajustarse a cada paciente. La 

vigilancia atenta y un tratamiento adecuado, en funcion de la grave- 
dad de la inflamacién, son fundamentales para que la cicatrizacion 
sea lo menor posible. Hay que avisar al paciente de que debe acudir 

a revision al primer indicio de recurrencia, aunque algunos autores 

creen que la inflamacién minima no requiere tratamiento o puede 

controlarse con cicloplejia sola. 

@ El tratamiento inicial consiste en corticoides tépicos (pred- 
nisolona al 1% 0 dexametasona al 0,1%) con cobertura antivi- 
rica, cuatro veces al dia. A medida que mejore, se reduce de 
forma paralela la administracién de ambos farmacos durante 
no menos de 4 semanas. Conviene mantener la corticoterapia 
con la intensidad y duracion minimas para controlar eficazmen- 
te la inflamacion. Hay que vigilar la PIO. Pueden administrarse 
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Fig.6.13 Queratitis disciforme por herpes simple. (A) Edema epitelial y estromal con pliegues en la membrana de Descemet; 
(B) precipitados querdaticos subyacentes; (C) anillo de Wessely; (D) cicatrizaci6n por enfermedad recurrente. 


ciclopléjicos para mejorar las molestias si es preciso, y algunos © Se ha informado de resultados satisfactorios con técnicas de 
autores recomiendan la profilaxis con antibidticos tdpicos. diatermia con aguja y laser para tratar la neovascularizacién 
© Posteriormente, la prednisolona al 0,5% una vez al dia suele ser corneal establecida y mejorar la visién. 


una dosis suficientemente segura para suspender la cobertura 


antivirica. Algunos pacientes requieren un corticoide menos Queratitis estromal necrosante 


potente como la fluorometolona al 0,1% 0 el loteprednol al 


0,2% a dias alternos durante muchos meses. Debe intentarse Esta rara afeccion parece deberse a replicacién activa del virus 
periddicamente suspender los corticoides de modo definitivo. dentro del estroma, aunque probablemente también intervenga de 
© Sihay una ulceracién epitelial activa, es razonable tratardeman- —_ forma significativa la inflamacion de origen inmunitario. A veces es 
: tener la intensidad de los corticoides tan baja como se pueda, dificil distinguirla de la queratitis disciforme grave, y puede haber 
g con un régimen antivirico mas frecuente; por ejemplo, empe- gran variedad de alteraciones patoldgicas, en ocasiones solapadas 
e zar con antivirico tdpico cinco veces al dia mas corticoide dos o con una queratopatia neurotrofica. Al igual que ocurre en la que- 
= tres veces al dia, e ir ajustando ambos segun los signos de activi- ratitis disciforme, otras infecciones pueden dar lugar a un cuadro 
§ dad; el tratamiento antivirico oral puede ser util, pero no se ha clinico parecido. 
& comprobado fehacientemente que sea eficaz en esa situacién. @ Signos 
8 © A veces se usan corticoides orales como tratamiento coadyu- © Necrosis y lisis estromal, a menudo con opacificacion inters- 
4 vante en la inflamacidn estromal grave o para reducir los efectos ticial profunda (fig. 6.14). 
e de los corticoides tépicos de elevacion de la PIO y sobre la O Uveitis anterior con precipitados queraticos por debajo del 
3 replicacién del virus en la queratitis infecciosa. area de infiltracién estromal activa. 
53 © Puede ser util la ciclosporina tépica al 0,05%, sobre todo en oO Puede haber un defecto epitelial. 
5 presencia de ulceracion epitelial y para facilitar la reduccion de o A menudo progresa a cicatrizaciOn, vascularizacion y depd- 
© corticoides tépicos si suben la PIO. sito de lipidos. 
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Queratitis por herpes simple 


Fig. 6.14 Queratitis estromal necrosante por herpes simple. 
(Por cortesia de S. Tuft.) 


© El tratamiento es, a grandes rasgos, similar al de la queratitis 
disciforme agresiva, pero normalmente se afiaden antiviricos 
tdpicos, al principio a dosis maximas. Es fundamental restaurar 
la integridad del epitelio. 


Queratopatia neurotrofica 


La queratopatia neurotrofica (v. también el epigrafe aparte) se debe 
a una ausencia de reepitelizacién secundaria a anestesia corneal, 
a menudo agravada por otros factores como la toxicidad farma- 
coldgica. 
@ Signos 
oO Un defecto epitelial que no cura (fig. 6.15), a veces después 
de un tratamiento tdpico prolongado, es un signo precoz de 
queratopatia neurotrofica. 
oO Elestroma debajo del defecto esta grisaceo y opaco, y puede 
adelgazarse. 
oO Puede producirse una sobreinfeccién bacteriana 0 micotica. 
@ El tratamiento es el de los defectos epiteliales persistentes; debe 
usarse la minima dosis de corticoides topicos para controlar el 
componente inflamatorio. 


lridociclitis 


Puede haber una iridociclitis herpética sin signos de inflamacion 
corneal activa, que podria estar asociada a actividad virica directa. 
Es frecuente que se eleve la PIO, se supone que por trabeculitis, 
aunque la hipertensién ocular inducida por corticoides también es 
relativamente comun en la iritis herpética. A veces no se identifica la 
causa sino hay antecedentes de queratitis previa por herpes simple; 
los parches de atrofia en el iris (fig. 6.16A) pueden dar una pista, 
y la transiluminacion (fig. 6.16B) puede revelar lesiones sutiles. El 
analisis del humor acuoso con PCR puede confirmar el diagnéstico. 
El tratamiento consiste basicamente en corticoides tépicos, pero se 
puede administrar aciclovir como coadyuvante. 


Consideraciones adicionales 


Profilaxis 


© = Elaciclovir oral a largo plazo reduce la tasa de recurrencia de la 
queratitis epitelial y estromal aproximadamente un 50% y suele 
tolerarse bien. Debe plantearse la profilaxis en pacientes con 
recidivas frecuentes, sobre todo si son bilaterales o afectan a un 
unico ojo. La dosis estandar de aciclovir es de 400 mg dos veces 
al dia, pero si es preciso pueden probarse dosis mayores, segun 
la experiencia en el tratamiento de infecciones sistémicas por 
herpes simple; este farmaco se ha empleado de forma continuada 
durante muchos afios por indicaciones sistémicas. El efecto pro- 
filactico se reduce o desaparece cuando se suspende el aciclovir. 
Se excreta por el rifidn, por lo que debe vigilarse periddicamente 
la funcion renal durante los tratamientos prolongados. 

@ El valaciclovir (500 mg una vez al dia) o el famciclovir por via 
oral son alternativas probablemente igual de eficaces que el 
aciclovir, con dosis menos frecuentes y quiza mejor tolerancia. 
Topica. Suele preferirse la profilaxis oral a la administracién 
tdépica a largo plazo, ya que esta puede causar problemas de 
toxicidad epitelial, con vision borrosa y molestias persistentes, 
asi como alergia y estenosis del punto lagrimal. 

© Vacunacion. Se estan investigando vacunas terapéuticas. 


Complicaciones 


© Infeccién secundaria. La enfermedad herpética ocular es un 
importante factor predisponente de queratitis microbianas. 

@ El glaucoma secundario a inflamacién 0 uso cronico de corti- 
coides puede evolucionar inadvertidamente, sobre todo si no se 
ve bien la papila optica. El adelgazamiento y la distorsion de la 
cornea hacen que la tonometria de aplanamiento sea imprecisa, 
por lo que en estos casos podrian ser preferibles otras modali- 
dades de tonometria. 


Fig.6.15 Defecto epitelial neurotrdfico tehido con rosa de 
Bengala. 
(Por cortesia de S. Tuft.) 
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Fig.6.16 Atrofia de iris en iridociclitis herpética. (A) Tipico aspecto parcheado; (B) transiluminacion. 


(Por cortesia de S. Tuft - fig. A.) 


© Catarata secundaria a inflamacion 0 uso prolongado de corticoides. 
© Atrofia del iris secundaria a queratouveitis (v. fig. 6.16). 


Queratoplastia 


A menudo merece la pena probar una lente de contacto rigida 

antes de embarcarse en una operaci6n quirtrgica. Son frecuentes 

la recurrencia de la enfermedad herpética ocular y el rechazo, que 
amenazan la supervivencia del injerto corneal. 

© Los antiviricos tépicos administrados durante un episodio de 
rechazo pueden reducir la reactivacién virica en el epitelio, 
aunque su toxicidad puede demorar la reepitelizacién. 

@ Elaciclovir oral profilactico (400 mg dos veces al dia) mejora 
la supervivencia del injerto, por lo que debe administrarse a 
los pacientes operados de queratoplastia penetrante por herpes 
ocular; también debe plantearse en casos de atopia ocular grave, 
aunque no haya antecedentes de VHS ocular. No se han esta- 
blecido la duracién del tratamiento ni la dosis éptima. El tejido 
extraido debe estudiarse con técnicas inmunohistoquimicas 
para confirmar la presencia de antigeno herpético. 


HERPES ZOSTER OFTALMICO 


Introduccion 


Patogenia 


Herpes zoster oftalmico (HZO) es el término empleado para el 
zoster que afecta al dermatoma inervado por la rama oftalmica del V 
par craneal (nervio trigémino). En el HZO a menudo se ve afectado 
el globo ocular, que también puede verse implicado en la afectacién 
aislada de la rama maxilar (aunque rara vez tiene trascendencia 
clinica). El virus de la varicela-zéster (VVZ) causa tanto la varicela 
como el zéster; pertenece a la misma subfamilia de herpesvirus que 
el VHS, siendo virus morfolégicamente idénticos pero antigénica- 
mente diferentes. Después de un episodio de varicela, el virus viaja 
de modo retrégrado hacia la raiz dorsal y los ganglios sensitivos de 
los pares craneales, donde permanece quiescente durante décadas, 
reactivandose cuando la inmunidad celular frente al VVZ se atenuia. 


La reexposicién al VVZ por contacto con pacientes con varicela o 
por vacunacion puede reforzar la inmunidad y proteger contra la 
aparicion del zéster. 


Mecanismos de afectacion ocular 


© La invasion directa por el virus puede dar lugar a conjuntivitis 
y queratitis epitelial. 

© La inflamacion secundaria y la vasculitis oclusiva pueden 
causar epiescleritis, escleritis, queratitis, uveitis (incluido el 
infarto segmentario del iris), neuritis optica y paralisis de pares 
craneales. La inflamacion y la destruccidn de los nervios perifé- 
ricos 0 los ganglios centrales, o la alteracion del procesamiento 
de sefiales en el sistema nervioso central (SNC) pueden ser 
responsables de la neuralgia postherpética. Pueden surgir com- 
plicaciones cicatriciales tras la afectacion grave de los parpados, 
la piel periocular y la conjuntiva. 

© La reactivacién causa necrosis e inflamacion en los ganglios 
sensitivos afectados, y la consiguiente anestesia puede dar lugar 
a una queratopatia neurotrofica. 


Riesgo de afectacion ocular 


© Elsigno de Hutchinson describe la afectacién de la piel inerva- 
da por el nervio nasal externo, una rama del nervio nasociliar 
que recoge la sensibilidad de la punta, el lado y la raiz nasal 
(fig. 6.17A). Este signo muestra una fuerte correlacion con la 
afectacion ocular, aunque no la hay entre la gravedad del exan- 
tema nasal y la de las complicaciones oculares. 

@ Edad. El HZO aparece por lo general en la sexta y séptima déca- 
das de la vida. En los ancianos, los signos y sintomas tienden a 
ser mas intensos y de mayor duraci6n. 

© Los pacientes con sida tienden a padecer una forma mas grave 
de la enfermedad, y el zoster puede ser un indicador precoz de 
infeccion por el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH); 
por ello, ante un zéster conviene pedir pruebas de VIH en 
pacientes de riesgo. La presencia de un zéster en nifios 0 adultos 
jovenes induce a buscar una inmunodeficiencia o una neoplasia 
maligna, aunque este proceder se ha cuestionado porque solo 
se hallan alteraciones en un pequefio porcentaje de casos. 
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Fig.6.17 Herpes zoster oftalmico. (A) Signo de Hutchinson: el exantema afecta a la parte lateral de la nariz; (B) eritema y 
edema precoces; (C) fase vesicular; (D) exantema mixto vesicular y pustuloso que empieza a mostrar costras; obsérvese 

el edema esponjoso de la parte medial de ambos parpados superiores; (E) exantema grave en paciente con sida; (F) aspecto 
tipico tras la curaci6n del exantema, con cicatrizaci6n y despigmentacidn de leve a moderada. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. E y F.) 
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Zoster agudo 


Aspectos generales 


© Una fase prodrémica precede a la aparicion del exantema. 


Dura entre 3 y 5 dias, y se caracteriza por fatiga, fiebre, malestar 

y cefalea. Los sintomas en el dermatoma afectado varian desde 

una sensacion superficial de picor, hormigueo o quemazén 

hasta un dolor sordo o lancinante que puede ser constante o 

intermitente. Los pacientes mas ancianos con dolor intenso 

precoz y un area de afectacién extensa tienen mayor riesgo de 
neuralgia postherpética. 

Lesiones cutaneas 

© Aparecen dreas eritematosas dolorosas con un exantema 
maculopapular (fig. 6.17B), que pueden confundirse con una 
celulitis o dermatitis de contacto. 

oO Elexantema respeta la linea media, lo que ayuda a distinguir 
el zoster de la infeccién cutanea por VHS; ademas, el dolor 
es bastante mas intenso en el zéster. La afectacién bilateral 
es muy rara. 

o Antes de 24 h aparecen grupos de vesiculas (fig. 6.17C) que 
van confluyendo durante 2 a 4 dias. 

oO Aunque el exantema no afecte al parpado inferior, es frecuen- 
te un edema esponjoso de los parpados superior e inferior 
(v. fig. 6.17B), que a menudo se extiende al otro lado de la cara. 

© Las vesiculas pasan con frecuencia por una fase pustulosa 
antes de que se formen costras (fig. 6.17D) y se sequen al 
cabo de 2 0 3 semanas. 

© Las grandes lesiones hemorragicas profundas son mas fre- 
cuentes en casos de inmunodeficiencia (fig. 6.17E). 

© Las lesiones curadas dejan una destruccion residual de la piel 
y cicatrices despigmentadas (fig. 6.17F). 

© El zoster sine herpete es un zoster sin exantema; es mas 
comun de lo que se creia. 

El zéster diseminado que afecta a varios dermatomas y sistemas 

corporales puede verse en casos de inmunodeficiencia o cancer, 

y la introduccion de las pruebas con PCR ha permitido identifi- 

car cada vez mas complicaciones, como la meningoencefalitis, 

en individuos inmunocompetentes. 

Pruebas complementarias. Cuando el diagndstico clinico sea 

dudoso, tipicamente en casos de inmunodeficiencia, puede 

mandarse liquido de las vesiculas para PCR, inmunomicros- 
copia o (rara vez hoy en dia) cultivo. En el zoster agudo hay 
viremia durante algunos dias. La PCR para ADN del VVZ puede 
ser positiva (40%), sobre todo en pacientes inmunodeprimidos, 

y puede ser especialmente util si se sospecha zoster sine herpete. 

Los anticuerpos IgM frente al VVZ solo se encuentran en una 

minoria de pacientes en fase precoz y de convalecencia. 


Tratamiento 


e E£] tratamiento antivirico oral, que idealmente debe empe- 


zarse antes de 72 h desde que aparece el exantema, reduce la 
intensidad y la duracion del episodio agudo, asi como el ries- 
go de neuralgia postherpética. También disminuye la incidencia 
de complicaciones oftalmoldgicas tardias en alrededor del 50%. 
Los pacientes que acudan después de las 72 h pero todavia en 
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fase de vesiculas también pueden beneficiarse del tratamiento. 
El aciclovir (800 mg cinco veces al dia durante 7-10 dias) ha 
sido tradicionalmente la base del tratamiento, aunque nuevos 
farmacos como el valaciclovir (1 g tres veces al dia) o famci- 
clovir (250-500 mg tres veces al dia) tienen una posologia mas 
cémoda, se toleran mejor y posiblemente sean al menos tan 
eficaces como el aciclovir. En algunos paises esta comercializada 
la brivudina, aunque se han descrito interacciones mortales 
con 5-fluoropirimidinas, por lo que no debe combinarse con el 
5-fluorouracilo, ni siquiera por via local. 

@ Elaciclovir intravenoso (5-10 mg/kg tres veces al dia) por 
lo general solo esta indicado en casos graves, sobre todo con 
encefalitis, y en la inmunodepresion moderada 0 intensa. 

© Los corticoides sistémicos (p. ej., prednisolona a dosis de 
60 mg diarios durante 4 dias, luego 40 mg otros 4 dias y después 
20 mg otros 4 dias) son algo controvertidos, pero se emplean 
habitualmente en casos moderados o graves, sobre todo para 
las complicaciones neuroldgicas. Solo deben administrarse 
asociados a antiviricos sistémicos, normalmente prolongando 
la pauta de estos ultimos. Probablemente sea mejor evitarlos 
en la inmunodeficiencia. Consiguen una reduccién moderada 
del dolor agudo y aceleran la curacion cutdnea, pero no influyen 
en la incidencia ni en la gravedad de la neuralgia postherpética. 

© En pacientes inmunodeprimidos se requiere la colaboracién de 
un especialista en enfermedades infecciosas. Debe prolongarse 
el tratamiento antivirico, y puede ser preferible la via intrave- 
nosa. Probablemente conviene evitar los corticoides sistémicos. 

© Eltratamiento sintomatico de las lesiones cutaneas consiste en 
secarlas y aplicar antisépticos y compresas frias. No esta claro 
el efecto beneficioso de las combinaciones de antibidticos y 
corticoides tdépicos. 

© Los pacientes con zoster pueden contagiar la varicela, por lo 
que debe evitarse el contacto con personas que no se sepa si son 
inmunes (sobre todo embarazadas) 0 con inmunodeficiencia, al 
menos hasta que se haya completado la formacion de costras. 

© Lauveitis por VVZ se aborda con detalle en el capitulo 1. 


Manifestaciones oculares 


Enfermedad ocular aguda 


© La queratitis epitelial aguda aparece en mas del 50% de los 
pacientes en los primeros 2 dias tras el comienzo del exantema, 
y suele resolverse de manera espontanea al cabo de pocos dias. 
Se caracteriza por lesiones dendriticas que son mas pequefias 
y finas que las dendritas del herpes simple y tienen extremos 
redondeados sin bulbos terminales (figs. 6.18A y B). Las lesiones 
se tifien mejor con rosa de Bengala que con fluoresceina. Se 
tratan, si es necesario, con un antivirico tdpico. 

© La conjuntivitis (folicular y/o papilar) es frecuente; a menudo 
se asocia a vesiculas en el borde palpebral. No se requiere tra- 
tamiento si no hay lesiones corneales, aunque algunos médicos 
recetan antibidticos o profilaxis antivirica por via topica. 

© Laepiescleritis aparece al comienzo del exantema y suele desa- 
parecer espontaneamente. Si es preciso, puede administrarse un 
antiinflamatorio no esteroideo suave. 


booksmedicos.org 


fot 


Fig.6.18 Lesiones agudas en el herpes zoster oftalmico. (A) y (B) Lesiones epiteliales dendriticas con extremos redondeados; 
(C) queratitis numular; (D) queratitis estromal. 
(Por cortesia de J. Krachmer, M. Mannis y E. Holland, de Cornea, Elsevier 2005 - fig. B; C. Barry - fig. D.) 


© La escleritis y la escleroqueratitis son poco frecuentes, pero responder a los corticoides topicos, pero puede cronificarse y 


pueden aparecer al final de la primera semana. Las lesiones 
poco activas se tratan con flurbiprofeno oral (100 mg tres veces 
al dia). En casos graves pueden requerirse corticoides orales con 
cobertura antivirica. 

La queratitis numular suele aparecer en el sitio de las lesiones 
epiteliales unos dias después de que empiece el exantema. Se 
caracteriza por finos depositos subepiteliales rodeados por un 


halo de turbidez estromal (fig. 6.18C). Las lesiones desaparecen 
con corticoides t6picos, pero recurren si se interrumpe prema- 
turamente el tratamiento. 

La queratitis estromal (intersticial) (fig. 6.18D) ocurre en el 5% 
de los casos 3 semanas después del inicio del exantema; puede 


producirse una cicatrizacion significativa (fig. 6.19A). Suele 


obligar a una reduccién gradual del tratamiento. 

La queratitis disciforme (endotelitis de origen inmunitario) es 
menos comtin que en la infeccién por herpes simple, pero puede dar 
lugar a descompensaci6n corneal. Se trata con corticoides t6picos. 
La uveitis anterior afecta como minimo a un tercio de los 
pacientes, y puede asociarse a isquemia con atrofia sectorial del 
6.19B y C). 

Uveitis posterior (v. capitulo 11). La necrosis retiniana pro- 


iris (fig 


gresiva es una retinitis agresiva que suele afectar a individuos 
inmunodeprimidos. El VVZ también puede causar necrosis 
retiniana aguda. Siempre debe examinarse el segmento posterior 
en pacientes con HZO. Ademas, se ha informado de casos de 
vasculitis retiniana. 


CAPITULO 
Cornea ( 193 


Fig.6.19 Lesiones crdnicas en el herpes zoster oftalmico. (A) Cicatrizaci6n tras queratitis estromal, con degeneraci6n lipidica 
cristalina; (B) patron tipico de atrofia sectorial del iris; (€) atrofia sectorial del iris mas intensa, vista por transiluminaci6n; 
(D) y (E) atrofia escleral; (F) queratitis con placas mucosas. 

(Por cortesia de R. Marsh - fig. F.) 
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i) §©Queratitis intersticial 


© Debe controlarse la PIO porque es frecuente su elevacién, 


incluidos los casos inducidos por corticoides. Deben evitarse 
los derivados de las prostaglandinas si se necesita tratamiento. 
© Las complicaciones neurologicas pueden requerir antiviricos 

intravenosos y corticoides sistémicos. 

© Las paralisis de pares craneales que afectan al III (lo mas fre- 
cuente), IV y VI pares suelen recuperarse en el plazo de 6 meses. 

oO La neuritis 6ptica es poco frecuente. 

O Las alteraciones del SNC son raras, pero puede haber ence- 
falitis, arteritis craneal y sindrome de Guillain-Barré. 


Enfermedad ocular cronica 


© La queratopatia neurotrofica similar a la que se observa en la 
infeccién por VHS se produce en hasta el 50% de los casos, pero 
suele ser relativamente leve y desaparece tras algunos meses. En 
una minoria de pacientes es un trastorno grave y prolongado 
(v. también epigrafe especifico). 

© Laescleritis puede cronificarse y dar lugar a parches de atrofia 
escleral (figs. 6.19D y E). 

© La queratitis con placas mucosas aparece en el 5% de casos, 
siendo mas comun entre los 3 y 6 meses. Se caracteriza por 
placas mucosas prominentes que se tifien con rosa de Bengala 
(fig. 6.19F). El tratamiento se basa en una combinacién de 
corticoides tépicos y acetilcisteina. Si no se tratan, las placas 
desaparecen al cabo de varios meses, dejando una tenue turbidez 
difusa en la cornea. 

© Puede producirse degeneracion lipidica en ojos con queratitis 
numular o disciforme persistente (v. fig. 6.19 A). 

© Pueden aparecer en la conjuntiva tarsal granulomas llenos de 
lipidos similares a los producidos por irritacién crénica, que 
pueden transformarse en concreciones calcificadas erosivas. 
Puede producirse cicatrizacion subconjuntival. 

© La cicatrizacion palpebral puede dar lugar a ptosis, entropién 
y, en ocasiones, ectropion cicatricial, triquiasis, muescas en el 
parpado y madarosis. 


Enfermedad ocular recurrente 


En la fase de recidivas, reaparecen lesiones varios afios después de un 
episodio agudo, que puede haberse olvidado; a veces la cicatrizacion 
residual es la unica pista diagnostica. Puede haber reactivacion de 
la queratitis, epiescleritis, escleritis 0 iritis. 


Neuralgia postherpética 


La neuralgia postherpética se define como un dolor que persiste 
durante mas de 1 mes tras la curacién del exantema. Aparece en 
hasta el 75% de los pacientes mayores de 70 afios. El dolor puede 
ser constante o intermitente, empeora por la noche y se agrava por 
estimulos banales (alodinia), el tacto y el calor. En general, mejora 
lentamente con el tiempo, quedando solo un 2% de pacientes afec- 
tados después de 5 afios. La neuralgia puede degradar la calidad de 
vida, causando una depresion tal que conlleve riesgo de suicidio. Los 
pacientes con dolor intenso deben ser derivados a un especialista en 
tratamiento del dolor. El tratamiento puede consistir en: 
e@ Tratamiento local 

oO Compresas frias. 

O Capsaicina tépica al 0,075% o parches de lidocaina al 5%. 


© £Eltratamiento sistémico puede aplicarse de forma escalonada 
© Analgésicos simples, como paracetamol. 

© Analgésicos mas potentes, como la codeina. 

o Antidepresivos triciclicos; por ejemplo, nortriptilina o ami- 
triptilina, empezando con 25 mg por la noche y subiendo pro- 
gresivamente a 75 mg durante varias semanas si fuera necesario. 

© Carbamacepina (400 mg diarios) para el dolor lancinante. 

© Gabapentina (300-600 mg hasta tres veces al dia), oxicodona 
de liberacién lenta (10-30 mg dos veces al dia) o ambos. 


QUERATITIS INTERSTICIAL 


Introduccion 


La queratitis intersticial (QI) es una inflamacién del estroma corneal 
sin afectacion primaria del epitelio ni del endotelio. En la mayoria 
de los casos, se cree que la inflamacién es un proceso inmunitario 
desencadenado por antigenos concretos. El término se emplea habi- 
tualmente para designar la aparicién tardia de cicatrizacion de bordes 
mal definidos en el estroma medio con vasos fantasma, mas que para 
referirse a la fase aguda. La fase cicatricial suele ser un hallazgo casual 
en la exploracién. La QI sifilitica es el prototipo, pero la frecuencia 
relativa de las diversas causas varia segtin la region geografica. Hay 
gran variedad de posibles etiologias: queratitis herpética (incluida la 
varicela) y otras infecciones por virus, tuberculosis, enfermedad de 
Lyme y muchas infecciones (las parasitosis son una causa importante 
en areas donde son endémicas), sarcoidosis, sindrome de Cogan y 
otros trastornos inflamatorios no infecciosos. Hay que someter al 
paciente a un estudio diagndstico exhaustivo, sobre todo para des- 
cartar causas que puedan dar lugar a afectacion general grave. 


QI sifilitica 

La QI de origen sifilitico suele deberse a una infeccién congénita, 
aunque también puede derivar de una sifilis adquirida. Todos los 
pacientes con QI aguda, o en los que se descubra casualmente un 
estadio cronico, deben ser investigados para excluir una sifilis con- 
génita (o adquirida), con independencia del resto de signos clinicos; 
hay numerosos informes de casos de sifilis congénita identificados 


a edades tardias por este motivo, previniendo complicaciones muy 

graves como la neurosifilis. 

Sifilis congénita 

El feto puede contraer la infeccion a través de la placenta, lo que 

da lugar a aborto, infeccion subclinica 0 diversas manifestaciones 

clinicas. 

© Manifestaciones sistémicas precoces. Retraso del crecimiento, 
exantema maculopapular, ulceras en mucosas, fisuras alrededor 
de los labios (las tipicas ragades) y diversas lesiones viscerales. 

© Manifestaciones sistémicas tardias. Sordera neurosensorial, 
nariz en silla de montar (fig. 6.20A), tibias en sable (fig. 6.20B), 
mandibula de bulldog (prominencia mandibular por desarrollo 
escaso del maxilar), dientes de Hutchinson (dientes pequefios, 
con muescas y muy separados; fig. 6.20C) y articulaciones de 
Clutton (derrames indoloros en articulaciones grandes, sobre 
todo en las rodillas). 
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Fig.6.20 Signos sistémicos de sifilis congénita. (A) Nariz 
en silla de montar; (B) tibias en sable; (C) dientes de 
Hutchinson. 

(Por cortesia de R. Marsh y S. Ford - fig. C.) 


Fig.6.21 Retinopatia en sal y pimienta tras sifilis congénita. 


Las manifestaciones oculares pueden incluir uveitis anterior, 
QI (v. mas adelante), luxacién o subluxacion del cristalino, 
catarata, atrofia optica, retinopatia pigmentaria en sal y pimienta 
(fig. 6.21) y pupilas de Argyll Robertson. 


Presentacion de la QI sifilitica 


Sintomas. La QI tras una sifilis congénita suele presentarse 
entre los 5 y 25 afios de edad. Los sintomas iniciales son los de 
una uveitis anterior con acusada borrosidad visual. El trastorno 
es bilateral en el 80% de los casos, aunque por lo general no de 
modo simultaneo. En la infeccién adquirida la QI es menos 
frecuente y normalmente unilateral, apareciendo de forma 
caracteristica varios afios después de contraer la enfermedad, 
aunque puede producirse formando parte del sindrome de la 
infeccién primaria. 

Signos 

O Una disminucién acusada de la agudeza visual es tipica de 
la fase activa. 

O Limbitis asociada a vascularizacién estromal profunda, 
con infiltracién celular y nebulosidad, que pueden ocultar 
los vasos todavia perfundidos y dar lugar a la tipica «placa 
salmoén» de color rosado (fig. 6.22A). 

© Uveitis anterior granulomatosa. 

oO Al cabo de varios meses la cérnea empieza a aclararse y los 
vasos pueden quedar exangiies («vasos fantasma»; fig. 6.22B). 

O Sila cornea se inflama mas adelante, puede volver a circular 
sangre por los vasos y, rara vez, se producen hemorragias 
intraestromales (fig. 6.22C). 

© La fase de curacion se caracteriza por vasos fantasma, cica- 
trizacion plumosa en el estroma profundo (fig. 6.22D) y, en 
ocasiones, adelgazamiento, astigmatismo y queratopatia en 
banda. 
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Fig.6.22 Queratitis intersticial sifilftica. (A) Placa salmon; (B) vasos fantasma; (C) hemorragia corneal intraestromal por 
reperfusion de vasos fantasma; (D) tipica cicatrizaci6n desflecada; se ven con claridad los trayectos de los vasos fantasma. 
(Por cortesia de J. Krachmer, M. Mannis y E. Holland de Cornea, Mosby 2005 - fig. A.) 


@ El tratamiento de la QI sifilitica activa consiste en corticoides 
tdpicos y ciclopléjicos, asi como antibidticos sistémicos, a cargo 
de un especialista en enfermedades infecciosas 0 del aparato 
genitourinario. 


Sindrome de Cogan 


Introduccion 


El sindrome de Cogan es una rara vasculitis sistémica de origen 
autoinmunitario caracterizada por inflamacion intraocular y dis- 
funcion vestibuloauditiva (sobre todo neurosensorial), que aparecen 
con meses de separacién. La enfermedad afecta principalmente 
a adultos jovenes, con igual frecuencia en ambos sexos; también 
puede darse en nifios. En el 30% de los casos hay manifestaciones 
generales, como una vasculitis multiorganica que puede ser mortal; 
es fundamental un tratamiento multidisciplinar. 


Diagnostico 


Los sintomas oculares y del oido interno a menudo estan separados 

por un intervalo prolongado; la fase aguda puede durar meses o 

afios. En el diagnostico diferencial debe tenerse en cuenta el sin- 

drome de Susac (vasculopatia retinococleocerebral). 

© Sintomas vestibuloauditivos. Sordera, acufenos y vértigo. 

© Sintomas oculares. Enrojecimiento, dolor, fotofobia y vision 
borrosa. 

® Signos oculares. La cérnea muestra inicialmente tenues opa- 
cidades periféricas en el estroma anterior de ambos ojos, que 
posteriormente se acompafian de opacidades mas profundas 
y neovascularizacion (asas vasculares en el estroma medio 
[fig. 6.23A]), a menudo con progresién centripeta (fig. 6.23B). 
Pueden aparecer uveitis, escleritis y vasculitis retiniana. 

@ Pruebas complementarias 
oO Puede haber aumento de la velocidad de sedimentacion 

globular (VSG) y la proteina C reactiva (CRP); leucocitosis. 
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Fig. 6.23 Queratitis intersticial antigua en sindrome de Cogan. 
(Por cortesia de R. Curtis.) 


© Pueden detectarse anticuerpos contra antigenos del oido 
interno. 

oO La RM puede mostrar anomalias del oido interno y otras 
zonas. 


Tratamiento 


© Corticoides tépicos para la queratitis, con medidas adicionales 
segtin se requiera. 

© Corticoides sistémicos. Los sintomas vestibuloauditivos requie- 
ren un tratamiento inmediato con prednisolona (1-2 g/kg) para 
evitar la pérdida de audicion; también pueden ser necesarios los 
inmunosupresores. Los corticoides sistémicos se usaran ademas 
en casos de escleritis o vasculitis retiniana. 


QUERATITIS POR PROTOZOOS 


Acanthamoeba 


Introduccion 


Acanthamoeba spp. es un género de protozoos ubicuos que pueden 
vivir libremente y se encuentran a menudo en el suelo, el agua dulce 
o salobre y las vias respiratorias altas. La forma quistica (fig. 6.24A) 
es muy resistente. Si se dan las condiciones ambientales apropiadas, 
los quistes se transforman en trofozoitos, que pueden penetrar y des- 
truir los tejidos. En los paises desarrollados, la queratitis amebiana 
se asocia casi siempre al uso de lentes de contacto, sobre todo si se 
aclaran con agua de grifo. 


Diagnostico 


Es bastante habitual diagnosticarla erroneamente al principio como 
una queratitis por herpes simple, y en fases mas avanzadas puede 
parecerse a una queratitis fungica. 


CAPITULO 
Cornea 


(A) Periférica; (B) cicatrizaci6n mas central. 


© Sintomas. Vision borrosa y malestar; el dolor a menudo es 
intenso y tipicamente desproporcionado respecto a los signos 
clinicos. 
© Signos 
© En fases iniciales, la superficie epitelial es irregular y grisacea 
(fig. 6.24B). 
© Pueden formarse seudodendritas epiteliales que recuerden 
a lesiones herpéticas. 
© Limbitis con infiltrados focales o difusos en el estroma ante- 
rior (fig. 6.24C). 
© Los tipicos infiltrados perineurales (queratoneuritis radial) 
aparecen durante las primeras semanas y son practicamente 
patognoménicos (fig. 6.24D). 
© Es tipico el crecimiento gradual de los infiltrados, cuya 
coalescencia forma un absceso anular (figs. 6.25A y B). 
© Puede producirse una escleritis, que suele ser reactiva mas 
que por extension de la infeccién. 
© Opacificacion estromal y vascularizacion de progresién 
lenta. 
© Puede observarse lisis corneal en cualquier fase en que haya 
afectacion del estroma, a menudo en la periferia de un area 
de infiltracién (fig. 6.25C). 
@ Pruebas complementarias 
© Tincién de los raspados corneales con Acido perydédico de 
Schiff o blanco de calcofluor (un colorante fluorescente 
con afinidad por los quistes amebianos y los hongos). Las 
tinciones de Gram y Giemsa también pueden demostrar 
quistes. 
© Cultivo. Agar no nutritivo sembrado con E. coli muertos, que 
sirven de alimento a los trofozoitos. 
© Otras pruebas complementarias serian las técnicas de inmu- 
nohistoquimica, la PCR y la microscopia confocal in vivo. 
A veces se requiere una biopsia corneal para establecer el 
diagnostico. 
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Fig.6.24 Signos iniciales de queratitis por Acanthamoeba. (A) Quistes en una biopsia corneal; (B) afectacidn epitelial 
incipiente de color grisdceo; (C) infiltrados focales en el estroma anterior; (D) perineuritis radial. 


(Por cortesia de J. Harry - fig. A.) 


Tratamiento 


Es importante mantener un alto indice de sospecha de infeccién 

por Acanthamoeba en cualquier paciente que responda mal al tra- 

tamiento antibacteriano. El resultado es mucho mejor si se instaura 

precozmente el tratamiento. 

© Se cree que el desbridamiento del epitelio afectado puede ser 
util; ademas, puede facilitar la penetracion de los colirios. 

© Amebicidas tépicos. Los quistes de Acanthamoeba son resis- 
tentes a la mayoria de antimicrobianos, y, aunque se han 
comunicado resultados satisfactorios con diversos farmacos, 
probablemente algunos de ellos solo sean activos contra la fase 
de trofozoito. 
© La polihexametilenobiguanida (PHMB) al 0,02% y la clor- 

hexidina (0,02%) matan a los trofozoitos y a los quistes. 


Hexamidina o propamidina; la primera probablemente tiene 
mayor actividad. 

El voriconazol y otros antiftingicos azoles pueden ser efi- 
caces. 

No se ha establecido una pauta optima. Puede aplicarse una 
terapia doble de PHMB con clorhexidina, o cualquiera de 
ellos combinados con hexamidina o propamidina. Se empie- 
za con instilaciones horarias, que se reducen gradualmente; 
pueden pasar 2 semanas hasta que se observe una respuesta 
clara. 

Puede valorarse el tratamiento antibidtico simultaneo para 
una coinfeccion si el cuadro clinico sugiere esta posibilidad. 
Son frecuentes las recaidas al reducir el tratamiento, por 
lo que puede ser necesario mantenerlo durante muchos 
meses. 
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CAPITULO 


Fig.6.25 Queratitis por Acanthamoeba avanzada. 

(A) Progresion de la infiltraci6n, con formacidn incipiente 
de un absceso anular y lisis precoz; (B) absceso anular; 
(C) lisis estromal. 

(Por cortesia de S. Tuft - figs. B y C.) 


© Los corticoides tépicos deben evitarse en lo posible, aunque 
su administracion a bajas dosis tras un minimo de 2 semanas 
de tratamiento antiamebiano puede ser util para la inflamacion 
persistente. E] tratamiento amebicida se continuara mientras se 
administren corticoides y hasta varias semanas después de su 
interrupcion. 
Analgesia con un antiinflamatorio no esteroideo por via oral. 

@ Puede ser necesaria una queratoplastia terapéutica en casos 
resistentes, al igual que si hay perforacion. La cicatrizacién 
tardia también puede requerir una queratoplastia penetrante. 


UERATITIS POR HELMINTOS 


Oncocercosis 


La oncocercosis («ceguera de rio») se estudia en el capitulo 11. La 


queratitis es una manifestacion frecuente. 


QUERATOPATIAS 


POR HIPERSENSIBILIDAD A BACTERIAS 


Queratitis marginal 


Introduccion 


Se cree que la queratitis marginal se debe a una reaccién de hiper- 
sensibilidad frente a exotoxinas y proteinas de la pared celular de 
estafilococos, con depdsito de complejos antigeno-anticuerpo en la 
cornea periférica (los antigenos se difunden desde la pelicula lagri- 
mal, y los anticuerpos, desde los vasos sanguineos) con infiltracién 
linfocitica secundaria. Los cultivos de las lesiones son negativos, 
pero a menudo puede aislarse S. aureus en el borde palpebral. 


Diagnostico 


© Sintomas. Molestias leves, enrojecimiento y lagrimeo, que 
pueden ser bilaterales. 
@ Signos 
© Es tipica la presencia de blefaritis cronica. 
© La epiteliopatia punteada inferior es una manifestacién 
precoz. 
© Infiltrados marginales subepiteliales separados del limbo 
por una zona transparente, a menudo asociados a un area 
adyacente de hiperemia conjuntival (fig. 6.26A). 
o Es caracteristico que el defecto epitelial sea considerable- 
mente mas pequefio que el area de infiltracion (fig. 6.26B). 
© Coalescencia y extension circunferencial (fig. 6.26C). 


ig 
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Fig.6.26 Queratitis marginal. (A) Infiltrados marginales; (B) la tincién con fluorescefna muestra un defecto epitelial mas 
pequefno que el area infiltrada; (C) infiltrado marginal significativo; obsérvese que el ojo esta relativamente tranquilo a pesar 
de la extension de la lesi6n; (D) cicatrizacion leve y pannus. 


o Normalmente poca o ninguna reaccion de camara anterior, 
incluso con infiltrados grandes. 

© Sin tratamiento, suelen desaparecer tras 1-4 semanas, seguin la 
intensidad. En ocasiones queda cicatrizacion superficial resi- 
dual y un ligero adelgazamiento con pannus leve (fig. 6.26D). 
Pueden crecer neovasos en el iris si hay lesiones grandes 
persistentes, pero se resuelven cuando la inflamacién cede. 


Tratamiento 


Se instila un corticoide topico suave como la fluorometolona o la 
prednisolona al 0,5% cuatro veces al dia durante 1-2 semanas, a veces 
combinado con un antibiético tépico. En los casos recidivantes, 
puede ser necesaria una pauta de tetraciclina por via oral (0 eri- 
tromicina en nifios, embarazo y lactancia). Se trata la blefaritis 
como corresponda. 


Flictenulosis 


Introduccion 


La flictenulosis es normalmente un trastorno autolimitado, aunque 
en raras ocasiones puede ser grave. La mayoria de los casos en los 
paises desarrollados se deben supuestamente a una reaccién de 


hipersensibilidad retardada contra antigenos estafilocécicos, a veces 
asociada a acné rosacea. En los paises subdesarrollados, la mayoria 
de casos se asocian a tuberculosis o helmintosis, pero la causa puede 
ser incierta y se ha implicado a otros muchos agentes. 


Diagnostico 


© Sintomas. Fotofobia, lagrimeo y blefaroespasmo, a menudo en 
nifios o adultos jévenes. 
@ Signos 

© Pequefio nédulo blanquecino en el limbo (fig. 6.27A) o la 
conjuntiva asociado a intensa hiperemia focal. 

© Las flictenas limbicas pueden extenderse sobre la cornea 
(fig. 6.27B). 

O Suele producirse la resolucién espontanea tras 2-3 semanas; 
la lesion curada a menudo deja un cicatriz triangular con 
base en limbo asociada a vascularizacién superficial y adel- 
gazamiento (fig. 6.27C), pero en ocasiones puede dar lugar 
a adelgazamiento marcado e incluso perforacion. 

© Puede haber lesiones necrosantes muy grandes o multiples 
(miliares). 

© Las pruebas para deteccién de tuberculosis por lo general solo 
estan indicadas en areas endémicas o en presencia de factores 
de riesgo especificos. 
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Tratamiento 


Una pauta corta de corticoides tdpicos acelera la curacién y a menu- 
do se combina con un antibidtico tépico. Los casos recidivantes 
complicados pueden requerir una tetraciclina oral, y es importante 
tratar la blefaritis asociada. 


ROSACEA 


Introduccion 


La rosacea (acné rosacea) es una frecuente dermatosis idiopatica 
crénica que afecta a la piel expuesta al sol de la cara y la parte supe- 
rior del cuello. Cursa con complicaciones oculares en el 6-18% de los 
pacientes. Puede haber telangiectasias faciales, formacion de papulas 
y pustulas, rinofima y enrojecimiento facial (fig. 6.28). A diferencia 
del acné vulgar, no hay comedones (puntos negros o blancos). 


CAPITULO 
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Fig.6.27 Flictenulosis. (A) Flictena limbica; (B) flictena corneal; 
(C) flictena curada. 


(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, 
Butterworth-Heinemann 2002 - fig. A; S. Tuft - fig. B; J. Krachmer, M. Mannis y 
E. Holland, de Cornea, Mosby 2005 - fig. C.) 


Es probable que su etiologia sea multifactorial, pudiendo interve- 
nir factores vasculares y una respuesta anomala a bacterias comen- 
sales de la piel y acaros foliculares del género Demodex. Se sospecha 
que puede exacerbarse por infecciones por H. pylori. 


Rosacea ocular 


Los sintomas consisten en irritacion inespecifica y lagrimeo. 
Signos palpebrales: telangiectasias del borde (fig. 6.29A) y 
blefaritis posterior, a menudo asociada a formacioén recurrente 
de quistes meibomianos. 

© Hiperemia conjuntival, sobre todo bulbar. Raramente puede 
haber conjuntivitis cicatricial, granulomas conjuntivales y flic- 
tenulosis. 

@ Cornea 
© Erosiones epiteliales punteadas inferiores. 
© Vascularizacion periférica (fig. 6.29B). 
© Queratitis marginal (v. fig. 6.26). 
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Ulceracién/adelgazamiento corneal periférico 


Fig. 6.28 Acné rosacea. (A) Telangiectasias nasales 
y malares; (B) papulas y pustulas; (€) rinofima. 


oO Adelgazamiento corneal focal o difuso (fig. 6.29C), normal- 
mente inferior, en casos graves. 

Oo Puede producirse perforacién debido a una lisis periférica 
o central grave, que puede ser precipitada por una sobre- 
infeccién bacteriana. 

© Cicatrizacién y vascularizacion corneal (fig. 6.29D). 

@ Tratamiento topico 

oO Lubricantes (preferiblemente sin conservantes) para los 
sintomas leves. 

© Pajfios calientes e higiene palpebral. 

oO Antibidticos tépicos (p. ej., acido fusidico, eritromicina, 
azitromicina) en el borde palpebral al acostarse durante 
4 semanas. 

© Los corticoides son utiles en las agudizaciones; se usara el 
farmaco con la minima potencia para ser eficaz, con el fin 
de no agravar el adelgazamiento. 

© Tratamiento sistémico 

© Las tetraciclinas pueden actuar modificando la funcion de 
las glandulas de Meibomio al inhibir la sintesis de acidos 
grasos libres, ademas de reduciendo la flora del parpado, 
y también por un posible efecto antiinflamatorio directo. 
Asimismo, poseen actividad anticolagenolitica, por lo que 
pueden retardar el adelgazamiento. A dosis relativamente 
bajas pero de duracién prolongada (p. ej., doxiciclina, cuya 
semivida es mayor que otras tetraciclinas, 100 mg al dia 
durante 4 semanas y luego 50 mg al dia, si es preciso), pueden 
obtener una mejoria durante varios meses, aunque si es 
necesario se mantendran durante mas tiempo. No deben 
administrarse tetraciclinas a nifios ni durante el embarazo 
o la lactancia, situaciones en las que puede recurrirse a la 
eritromicina. También se ha informado de una respuesta 
positiva con otros antibidticos. 

© Los casos graves pueden precisar inmunosupresores, por 
ejemplo, azatioprina. 

© Los retinoides pueden ser utiles, aunque empeoran algu- 
nos problemas. Estan absolutamente contraindicados en el 
embarazo. 


ULCERACION/ADELGAZAMIENTO 


CORNEAL PERIFERICO 


Introduccion 


La ulceracién/adelgazamiento corneal periférico, también llamada 
«queratitis ulcerativa periférica» (QUP) si es inflamatoria, se carac- 
teriza por adelgazamiento y/o ulceracién que afecta preferentemente 
a la cornea periférica y se extiende alrededor de su borde. Debe 
sefialarse que cualquier causa de ulceracién corneal puede afectar 
a la periferia. 
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Fig. 6.29 Segmento anterior en acné rosacea. (A) Telangiectasias del borde palpebral; (B) vascularizaci6n corneal periférica; 
(C) adelgazamiento corneal focal; (D) cicatrizacion y vascularizacion intensas. 


Queratitis marginal. Se ha abordado anteriormente. 

Ulcera de Mooren. 

Degeneracién marginal de Terrien. 

Dellen. Alteracién corneal localizada que se asocia a desecacién 
de un area focal, normalmente por una lesién elevada adya- 


cente (p. ej., pinguécula o hemorragia subconjuntival grande; 
fig. 6.30A) que impide la lubricacién fisiolégica. Por lo general 
es leve, aunque en ocasiones puede ser intensa, incluso con 
formacion de descemetocele o perforacién corneal. 
Asociada a enfermedad autoinmunitaria sistémica. 

© Otras. Rosacea ocular, degeneracién en surco (leve adelga- 
zamiento periférico en los ancianos, normalmente benigno; 
fig. 6.30B) y degeneracion marginal pelucida. 


Ulcera de Mooren 


Introduccion 


La ulcera de Mooren es una rara enfermedad autoinmunitaria 
caracterizada por ulceracion circunferencial progresiva del estroma 


periférico que mas tarde se extiende centralmente. Existen dos 
formas: la primera afecta sobre todo a pacientes mayores, a menu- 
do solo en un ojo, y suele responder bien al tratamiento médico; 
la segunda es mas agresiva y puede requerir inmunosupresores 
sistémicos, comporta peor prondéstico, puede ser bilateral y muy 
dolorosa, y tiende a producirse en pacientes mas jévenes, con una 
alta prevalencia en hombres del subcontinente indio. En al menos 
algunos casos (habitualmente leves), existe una agresion corneal 
precipitante como una intervencidén quirtrgica 0 infeccion. Siempre 
debe descartarse la presencia de enfermedad autoinmunitaria sis- 
témica o infeccién corneal asociada. 


Diagnostico 


© Sintomas. Destaca el dolor, que puede ser intenso. Hay fotofobia 
y vision borrosa. 
© Signos 
oO Ulceracion periférica que afecta al tercio superficial 
del estroma (fig. 6.31A), con pérdida epitelial variable. 
Puede haber varios focos distintos, que posteriormente 
se fusionan. 
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WW Ulceracién/adelgazamiento corneal periférico 
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Fig. 6.30 Adelgazamiento corneal periférico no inflamatorio. (A) Tincién con fluoresceina de un dellen secundario a hemorragia 
subconjuntival grande tras cirugia de catarata; (B) degeneracién en surco acusada. 


Fig. 6.31 Ulcera de Mooren. (A) Ulceraci6n periférica focal; (B) borde central socavado e infiltrado; (C) fase avanzada; (D) fase 
cicatricial. 
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o Es tipico que presente un borde socavado e infiltrado 
(fig. 6.31B). 

© Puede existir limbitis, pero no escleritis, lo que ayuda a dis- 
tinguirla de la QUP asociada a enfermedad sistémica. 

o Adelgazamiento estromal circunferencial y central pro- 
gresivo (fig. 6.31C). 

oO Vascularizacién que afecta al lecho de la ulcera y a su borde 
de avance, pero no mas alla. 

© Tras la curacion, se observan adelgazamiento, vasculariza- 
cion y cicatrizacion (fig. 6.31D). 

© Noes infrecuente la iritis. 

© Complicaciones. Astigmatismo marcado, perforacién por 
traumatismos banales (es rara la perforacién espontanea), 
sobreinfeccion bacteriana, catarata y glaucoma. 


Tratamiento 


© Corticoides tépicos tan frecuentes como cada hora y combina- 
dos con un antibidtico tépico profilactico menos frecuente. Si se 
observa una respuesta satisfactoria, el tratamiento se reducira 
durante varios meses. 

© Laciclosporina topica (hasta al 2%) puede ser eficaz, pero tarda 
semanas en lograr un efecto significativo. 

© ‘Tratamiento coadyuvante tépico con lagrimas artificiales e 
inhibidores de la colagenasa como acetilcisteina al 10-20%. 

© Reseccién conjuntival, que puede combinarse con escisién del 
tejido necrotico; se lleva a cabo sino hay respuesta a los corticoi- 
des tépicos. El area resecada debe extenderse 4 mm por detras 
del limbo y 2 mm mas alla de los limites circunferenciales. Puede 
asociarse una queratoepitelioplastia (sutura de un lenticulo 
corneal donante sobre el lecho escleral) para crear una barrera 
fisica frente al crecimiento conjuntival y la lisis progresiva. Debe 
continuarse con los corticoides postoperatoriamente. 

© Puede requerirse inmunosupresioén sistémica, incluidos corti- 
coides por su efecto rapido, que debe instaurarse precozmente 
en casos bilaterales 0 si ya existe un dafio avanzado en la primera 
exploracion. Las terapias bioldgicas han obtenido resultados 
prometedores. 

© Pueden ser ttiles los inhibidores de la colagenasa sistémicos, 
como la doxiciclina. 

© La queratectomia laminar que incluya la diseccidn del islote 
residual central en casos avanzados puede eliminar el estimulo 
para que se mantenga la inflamacion. 

© Perforaciones. Su tratamiento se comenté anteriormente en 
este capitulo. 

© Rehabilitacion visual. Puede plantearse la queratoplastia (con 
cobertura inmunosupresora) una vez que la inflamacion haya 
cesado. 


Queratitis ulcerativa periférica asociada 
a enfermedad autoinmunitaria 
sistémica 


Introduccion 


La QUP puede preceder 0 ir seguida de manifestaciones sistémicas. 
La presencia de infiltracion, ulceracion 0 adelgazamiento significa- 


CAPITULO 


tivo en la cornea periférica sin una causa ocular evidente obliga a 
descartar sin tardanza la existencia de una vasculopatia sistémica 
(que puede ser mortal). El mecanismo patogénico consiste en el 
depésito de inmunocomplejos en la cornea periférica, oclusién capi- 
lar epiescleral y conjuntival con liberacion secundaria de citocinas y 
reclutamiento de células inflamatorias, y aumento de colagenasas 0 
disminucién de la actividad de sus inhibidores. Las posibles enfer- 
medades sistémicas asociadas son las siguientes: 
@ Artritis reumatoide (AR, la mas comun). La QUP es bilateral 
en el 30% de los casos, y tiende a aparecer en la AR avanzada. 
© Lagranulomatosis de Wegener es la segunda enfermedad mas 
frecuentemente asociada a QUP. A diferencia de la AR, las com- 
plicaciones oculares son la forma de presentacién en el 50% de 
casos. 
© Otras enfermedades como panarteritis nudosa, policondritis 
recidivante y lupus eritematoso sistémico. 


Cuadro clinico 


© Ulceracién semilunar con defecto epitelial, adelgazamiento 
e infiltracion estromal en el limbo (fig. 6.32A). Se extiende de 
forma circunferencial y en ocasiones centripeta; a diferencia 
de la ulcera de Mooren, puede propagarse a la esclera. 

© Suele haber limbitis, epiescleritis 0 escleritis; igual que en la 
ulcera de Mooren, no existe separacion entre el proceso ulce- 
rativo y el limbo. 

© La enfermedad avanzada puede dar lugar a cornea «en lente 
de contacto» (fig. 6.32B) o perforacién. 

© Queratitis ulcerativa paracentral reumatoide (QUPC). Se 
cree que es una entidad distinta, con una lesién excavada 
mas o menos central y apenas infiltracién en un ojo tranquilo 
(fig. 6.32C). Puede evolucionar rapidamente a la perforacién, 
y suele responder bien a la ciclosporina tdpica (con lente de 
contacto protectora y aplicacién de pegamento tisular si es 
preciso), mas que al tratamiento sistémico. 


Tratamiento 


Consiste principalmente en inmunosupresores sistémicos; debe 

contarse con la colaboracién de un reumatdlogo. 

© Los corticoides sistémicos, a veces en pulsos intravenosos, se 
emplean para controlar la enfermedad aguda, mientras que el 
tratamiento inmunosupresor y las terapias biolégicas actuan 
mas a largo plazo. 

© Lubricantes tépicos (sin conservantes). 
Antibidticos topicos profilacticos si hay un defecto epitelial. 

© Tetraciclina oral (p. ej., doxiciclina, 100 mg una o dos veces al 
dia) por su efecto anticolagenasa. 

© Los corticoides tépicos pueden empeorar el adelgazamiento y 
conviene evitarlos, salvo quizas en la policondritis recidivante. 
El tratamiento quirturgico es basicamente el mismo de la ulcera 
de Mooren, incluida la reseccién conjuntival si el tratamiento 
médico es ineficaz. 


Degeneracion marginal de Terrien 


La enfermedad de Terrien es un raro trastorno idiopatico con adel- 
gazamiento de la cornea periférica en adultos jovenes y ancianos. 


booksmedicos.org 


205 


Ae Queratopatia neurotrofica 


Aunque suele considerarse una degeneracién, algunos casos se 


asocian a epiescleritis 0 escleritis episédica. En torno al 75% de los 
pacientes son hombres; la enfermedad suele ser bilateral, aunque 
puede ser asimétrica. 


Diagnostico 


® Sintomas. Es un trastorno generalmente asintomatico, aunque 
puede haber un deterioro visual progresivo por astigmatismo. 
Algunos pacientes sufren episodios de dolor e inflamacion. 
© Signos 
© Pequefias opacidades estromales refringentes de color blanco- 
amarillento, a menudo asociadas con una leve vasculariza- 
cion superficial, que suelen empezar en la parte superior, 
se extienden circunferencialmente y estan separadas del 
limbo por una zona transparente (fig. 6.33A). No hay defecto 
epitelial, y en una exploracién apresurada puede confundirse 
con un arco senil. 
© La progresion lenta del adelgazamiento circunferencial da 
lugar a un canal periférico, de pendiente exterior suave 
y borde central abrupto. Suele haber una banda lipidica en 
su borde central (fig. 6.33B). 
© La perforacion es poco frecuente, ya sea espontanea o por 
contusiones. 
o A veces se forma un seudopterigion (fig. 6.33C). 


Tratamiento 


© Gafas protectoras (p. ej., de policarbonato) si hay un adelgaza- 
miento significativo. 

© Lentes de contacto para el astigmatismo. Lentes esclerales 0 lentes 
blandas con una lente rigida permeable al gas «en piggyback». 

©@ Cirugia. La reseccién semilunar o anular del canal mas injerto 
laminar (fig. 6.33D) o de espesor completo obtiene resultados 
razonables y puede detener la progresién. 


QUERATOPATIA NEUROTROFICA 


Introduccion 


La queratopatia neurotrofica se produce cuando hay pérdida de la 
inervacion corneal por el trigémino con la consiguiente anestesia 
parcial o completa. Ademas de la pérdida del estimulo sensitivo 
protector, la desnervaci6n origina edema intracelular, exfoliacién, 
pérdida de células caliciformes y rotura epitelial con ulceracion 
persistente. Puede ser causada por ablacién quirurgica del ganglio 
trigémino, accidente cerebrovascular, tumores, neuropatia periférica 
(p. ej., diabetes) y enfermedades oculares como queratitis por herpes 
simple o herpes zéster (en la que la hipoestesia puede ser sectorial). 


Diagnostico 


Es obligatorio hacer una exploracién completa de los pares craneales. 


iil 


© Signos 
Fig. 6.32 Queratitis en colagenopatias sistémicas. 

(A) Queratitis ulcerativa periférica incipiente; (B) cornea 
en lente de contacto; (C) queratitis ulcerativa 
reumatoide paracentral con prolapso de iris por una con opacificacién leve, edema y pequetios defectos focales 


perforacion. (fig. 6.34A). 


O Hipoestesia corneal. 
© Estadio 1: irregularidad y tincidn epitelial interpalpebral, 
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Fig. 6.33 Degeneraci6n marginal de Terrien. (A) Estadio precoz; (B) progresi6n circunferencial con adelgazamiento, 
vascularizacion y una banda lipidica en el borde central; (C) seudopterigion; (D) reseccién del canal y reparaci6n con un 


injerto laminar. 
(Por cortesia de C. Barry - figs. C y D.) 


© Estadio 2: defecto epitelial persistente de mayor tamafio con 
bordes redondeados y engrosados (fig. 6.34B), que luego 
adopta un forma excavada con edema estromal subyacente 
(fig. 6.34C). 

© Estadio 3: lisis estromal, a menudo con molestias minimas. 

oO Es rara la perforacion, pero puede aparecer con rapidez, 
sobre todo por sobreinfeccién (fig. 6.34D). 


Tratamiento 


© Suspension de los posibles medicamentos tdxicos. 

© Lubricantes tépicos (sin conservantes) para el ojo seco o la 
exposicién corneal asociada. Se ha estudiado la aplicacién del 
factor de crecimiento insulinoide 1, la sustancia P y el factor de 
crecimiento neurégeno, pero no estan comercializados. 

© Anticolagenoliticos: tdpicos (p. ej., acetilcisteina, pomada de 
tetraciclina) o sistémicos (p. ej., tetraciclinas). 

© Proteccién de la superficie ocular 
o Elcierre de los parpados con esparadrapo, sobre todo por la 

noche, puede aportar un modesto efecto protector. 

© Ptosis inducida por toxina botulinica. 


© Tarsorrafia: transitoria o permanente, lateral o central, segun 
la patologia subyacente y el potencial visual. 
© Pueden adaptarse lentes de contacto terapéuticas de silicona, 
siempre que se vigile al paciente por el riesgo de infeccion. 
© Parche de membrana amniotica con tarsorrafia central temporal. 
@ El tratamiento de la perforacién ya se ha comentado anterior- 
mente en este capitulo. 


QUERATOPATIA POR EXPOSICION 


Introduccion 


La queratopatia por exposici6n se debe al cierre incompleto de los 
parpados (lagoftalmia), con desecacién de la cérnea a pesar de una 
produccion normal de lagrimas. La lagoftalmia puede estar presente 
solo al parpadear o cerrar el ojo con suavidad, o bien con el cierre 
forzado de los ojos. Puede originarse por causas neuroparaliticas 
(sobre todo paralisis facial, hipotonia muscular como en el parkin- 
sonismo), mecanicas (como cicatrizacion palpebral, tirantez cutanea 
eccematosa y posblefaroplastia) y por proptosis. 
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VAN) Queratopatia por exposicidn 


Fig. 6.34 Queratopatia neurotrdfica. (A) Cambios epiteliales centrales precoces; (B) defecto epitelial persistente con bordes 
redondeados; (C) defecto epitelial excavado con edema estromal subyacente y lisis incipiente; (D) infecci6n secundaria con 
adelgazamiento intenso. 
(Por cortesia de S. Bonini - figs. B-D.) 


Diagnostico 


© Sintomas de ojo seco. 


@ Signos 


(2) 


oO 


Leves alteraciones punteadas epiteliales que afectan al tercio 
inferior de la cornea, especialmente en la lagoftalmia noc- 
turna. 


foracién. 
Con el tiempo puede aparecer una alteracién fibrovascular 
inferior con degeneracién de Salzmann. 


Infeccion secundaria (fig 5C). 


Tratamiento 


El tratamiento depende de la gravedad de la exposicién y de si se 


espera 0 no una recuperacion espontanea. 


Exposicion reversible 


(e) 


(e) 


Lagrimas artificiales (sin conservantes) de dia y pomada por 
la noche. 

Cerrar los parpados con esparadrapo por la noche puede ser 
una alternativa a la pomada. 

Lentes de contacto protectoras de hidrogel de silicona o 
esclerales. 

Tratamiento de la proptosis mediante descompresién orbi- 
taria si es preciso. 

Tarsorrafia transitoria, sutura de Frost o recubrimiento con 
injerto de membrana amniotica. 


Exposicion permanente 


oO 
oO 


(2) 


Tarsorrafia definitiva. 

Insercién de una pesa de oro en el parpado superior en la 
paralisis facial. 

Tarsorrafia central permanente, injerto de membrana amnio- 
tica o colgajo conjuntival si la visibn es mala. 
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Fig.6.35 Queratopatia por exposicién. (A) Defecto epitelial 
inferior; (B) lisis estromal; (C) sobreinfeccién bacteriana. 
(Por cortesia de S. Tuft - fig. C.) 


OTRAS QUERATOPATIAS 


Queratopatia cristalina infecciosa 


La queratopatia cristalina infecciosa es una rara infeccién de pro- 


gresién lenta que se produce en pacientes con corticoterapia topica 
durante mucho tiempo y un defecto epitelial asociado, casi siem- 
pre tras una queratoplastia penetrante. Streptococcus viridans es 
el germen que se aisla con mas frecuencia, aunque pueden estar 
implicados otras muchas bacterias y hongos. 

Se observan opacidades estromales ramificadas, blanco-grisa- 
ceas y de progresion lenta, con minima inflamacién asociada y 
normalmente cubiertas por un epitelio intacto (fig. 6.36). Deben 
realizarse cultivos o una biopsia para identificar el microorganismo 
responsable, y el tratamiento con antibidticos topicos se mantendra 
durante varias semanas. 


Fig.6.36 (A) Queratitis cristalina infecciosa; (B) queratitis 
cristalina en un injerto. 
(Por cortesia de M. Kerr-Muir - fig. A.) 
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YANO Otras queratopatias 
—_ 7 ee _ 


Queratitis punteada Su perficial © Corticoides. Se empieza con un farmaco poco potente dos 
d e Thy g eson veces al dia, con disminucion gradual, incluso hasta una gota 


a la semana. A veces puede ser necesario un tratamiento 


La queratitis punteada superficial de Thygeson es una rara enferme- inicial mas intensivo. 

dad idiopatica, normalmente bilateral, que se caracteriza por agudi- oO La ciclosporina al 0,05% se usa normalmente cuando los 

zaciones y remisiones. Suele debutar en adultos jovenes, pero puede corticoides no consiguen una respuesta satisfactoria 0 como 

afectar a pacientes de cualquier edad y recurrir durante décadas. terapia alternativa a largo plazo; algunos autores la recomien- 
dan como tratamiento inicial. También puede ser eficaz el 

Diagn stico tacrolimus. 


, ee eee i. ails © Los antiviricos no obtienen resultados consistentes. 
© Sintomas. Ataques recidivantes de irritacion, fotofobia, vision ce 
’ © Lentes de contacto (blandas de uso prolongado o diarias dese- 
borrosa y lagrimeo. 
© Signos chables): puede plantearse su uso en casos de mala respuesta 
; Sei * o contraindicacién de los corticoides, como alternativa a la 
© Lesiones epiteliales grisaceas, granulares, toscas y algo pro- . ; 

: a : ee ciclosporina. 

minentes que se tifien con fluoresceina y afectan principal- ; oe 
7 © La queratectomia fototerapéutica controla la enfermedad a 
mente a la cornea central (fig. 6.37A). , d 
: ous corto plazo, pero puede recidivar. 
oO Puede haber una leve turbidez subepitelial (fig. 6.37B), sobre P Pee 


todo si se han usado antiviricos tépicos. P 
© Hiperemia conjuntival minima o ausente. Queratopatia filamentosa 


© Eldiagnéstico diferencial incluye la queratitis postadenovirica. 


Tratamiento Introduccion 


La queratopatia filamentosa es una afeccién comun que puede 


© Topico 
oO En casos leves puede bastar con lubricantes. 


causar bastantes molestias. Se cree que un area de epitelio suelto 
favorece el depdsito de moco y detritos celulares. En la tabla 6.6 se 
muestran las posibles causas. 


Diagnostico 


© Sintomas: malestar con sensacién de cuerpo extrafio, enrojeci- 
miento y, a veces, fotofobia. 
@ Signos 
© Hebras de células epiteliales degeneradas y moco que se mue- 
ven con el parpadeo y se unen a la cornea por un extremo 
(fig. 6.38A). 
© Los filamentos se tifien bien con rosa de Bengala (fig. 6.38B) 
y en menor medida con fluoresceina. 
oO Puede haber un pequefio defecto epitelial en la base del 
filamento. 
© Los filamentos crénicos pueden formar placas. 


Tratamiento 


Debe tratarse la causa subyacente. 

@ Hay que cambiar la medicacion tdpica si se sospecha un efecto 
toxico y usar colirios sin conservantes si es posible. 

© Laeliminacion mecanica de los filamentos consigue aliviar los 
sintomas a corto plazo. 


Tabla 6.6 Causas de queratopatia filamentosa 


e Deficiencia acuosa (queratoconjuntivitis seca) 

e Abuso de lentes de contacto 

e Epitelio corneal inestable (sindrome de erosion 
recidivante, injerto corneal, cirugfa de catarata, cirugia 


.B) refractiva y toxicidad por farmacos) 
¢ Queratoconjuntivitis limbica superior 
Fig.6.37 (A) Queratitis punteada superficial de Thygeson; e Queratopatia bullosa 
(B) turbidez subepitelial asociada. ¢ Queratopatia neurotréfica 
(Por cortesia de R. Curtis - fig. B.) e Cierre prolongado o frecuente de los parpados 
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Fig.6.38 Filamentos corneales. (A) Lesiones en forma de 
coma pegadas a la cornea por un extremo; (B) tincidn con 
rosa de Bengala. 

(Por cortesia de S. Tuft - fig. A; R. Bates - fig. B.) 


Mucoliticos como colirio de acetilcisteina al 5% 0 10%. 
Colirios de antiinflamatorios no esteroideos; por ejemplo, 
diclofenaco. 

@ Elcloruro sdédico hiperténico (colirio al 5% cuatro veces al dia, 
pomada al acostarse) puede favorecer la adherencia del epitelio 
suelto. 

© Las lentes de contacto protectoras pueden resguardar la cornea 
del barrido de los parpados. 


Erosion epitelial corneal recidivante 


Introduccion 


La erosion epitelial corneal recidivante se produce por un anclaje 
anormalmente débil de las células basales del epitelio corneal en 
su membrana basal. Traumatismos banales, como la interaccién 
entre los parpados y la cornea durante el suefio, pueden bastar para 


Cornea 


hacer que se desprenda el epitelio. Las erosiones pueden asociarse 
a antecedentes de traumatismos o raramente cirugia corneal, y 
con ciertas distrofias corneales. Los intervalos entre episodios son 
muy variables, incluso en el mismo paciente, pero pueden ser muy 
seguidos durante periodos cortos. 


Diagnostico 


© Sintomas. Dolor intenso, fotofobia, enrojecimiento, blefaroes- 
pasmo y lagrimeo, que tipicamente despiertan al paciente por la 
noche o aparecen al despertarse por la mafiana. Suele haber un 
antecedente de abrasién corneal (aunque no siempre), a veces 
hace afios, que puede parecer insignificante en comparacién 
con los sintomas recurrentes. 
© Signos 
© Defecto epitelial (fig. 6.39A) que a menudo no esta presente 
cuando se examina al paciente, ya que puede curarse rapida- 
mente (en pocas horas), pero la extension de epitelio suelto 
puede resaltarse por areas de acumulacion de fluoresceina 
y de rotura rapida de la pelicula lagrimal. 


Fig. 6.39 Sindrome de erosi6n corneal recurrente. (A) Defecto 
epitelial tenido con fluoresceina; (B) anomalias de la 
membrana basal epitelial, que predominantemente no se 
tifen, y corresponden al area de curaci6n anormal. 
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Path 


Yu) Otras queratopatias 


© No debe haber infiltrados, aunque a veces las areas de epitelio 
grisaceo desprendido y enrollado pueden confundirse con 
ellos. 

oO Una vez que el defecto epitelial ha sanado pueden no 
quedar lesiones, aunque a menudo se observan signos de 
alteraciones de la membrana basal epitelial, como micro- 
quistes, y opacidades puntiformes, lineales o en huella 
dactilar (fig. 6.39B), que seran tipicamente bilaterales en 
casos de distrofia estromal y unilaterales si la causa fue 
traumatica. 


Tratamiento 


© Sintomas agudos 

© Pomada de antibidtico cuatro veces al dia y ciclopentolato 
al 1% dos veces al dia. 

oO No deben colocarse parches compresivos porque pueden 
dificultar la curacion y no alivian las molestias. 

oO Encasos graves, una lente de contacto protectora atenuara el 
dolor, pero no acelerara la curacion; deberan usarse colirios 
antibidticos en vez de pomadas. 

oO El desbridamiento de las areas de epitelio elevadas 0 enro- 
lladas con una esponja de celulosa o un bastoncillo de 
algodén estéril puede mejorar las molestias y permitir la 
curacion a partir de los bordes del defecto; a menudo se 
observaran irregularidades en la membrana basal del area 
afectada. 

o El diclofenaco tépico al 0,1% reduce el dolor. 

© Los anestésicos topicos eliminan espectacularmente el dolor, 
pero no deben prescribirse al paciente. 

oO El colirio de cloruro sddico hipertdnico al 5% cuatro veces 
al dia y la pomada al acostarse pueden mejorar la adhesion 
epitelial. 

© Tras la resolucién, algunos autores aconsejan utilizar un 
lubricante topico profilactico como gel de carbémero tres 0 
cuatro veces al dia durante varios meses. 

@ Sintomas recurrentes 

© Puede ser suficiente el uso a largo plazo de un gel o pomada 
lubricante o de pomada salina hipertonica al acostarse. 

oO Desbridamiento simple del epitelio en las areas afectadas, que 
puede ir seguido de alisamiento de la membrana de Bowman 
con una fresa de diamante o laser de excimeros. 

oO Lentes de contacto protectoras en uso prolongado. 

© Puncion estromal anterior en areas localizadas por fuera del 
eje visual, sin necesidad de eliminar el epitelio. 


Xeroftalmia 


Introduccion 


La vitamina A es esencial para el mantenimiento de las super- 
ficies epiteliales del cuerpo, la funcion inmunitaria y la sintesis 
de proteinas fotorreceptoras retinianas. La xeroftalmia comprende 
un espectro de alteraciones oculares por aporte inadecuado 
de vitamina A, siendo una manifestacion tardia en casos de hipo- 
vitaminosis grave. La escasez de la ingesta de vitamina A puede 


deberse a desnutricién, malabsorcién, alcoholismo crénico o 


dietas estrictas. El riesgo en lactantes se incrementa si la madre 
esta desnutrida y por problemas como diarreas o sarampion. 


Diagnostico 


El sistema de clasificacion de la Organizacioén Mundial de la Salud 
(OMS) se muestra en la tabla 6.7. 


Tabla 6.7 Clasificacion de la xeroftalmia de la OMS 


XN = ceguera nocturna 

X41 = xerosis conjuntival (X1A) con manchas de Bitot (X1B) 

X2 = xerosis corneal 

X3 = ulceraci6n corneal, menor de un tercio (X3A); mas 
de un tercio (X3B) 

XS = cicatriz corneal 

XF = fondo de ojo xeroftalmico 


Fig.6.40 Xeroftalmia. (A) Mancha de Bitot; (B) queratomalacia 
y perforaci6n. 
(Por cortesia de N. Rogers - fig. A; S. Kumar Puri - fig. B.) 
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© Sintomas. Ceguera nocturna (nictalopia), malestar y pérdida 
de vision. 
© Conjuntiva 

O La xerosis se caracteriza por sequedad de la conjuntiva en 
la zona interpalpebral, con pérdida de células caliciformes, 
metaplasia escamosa y queratinizacion. 

oO Las manchas de Bitot son parches triangulares de epitelio 
espumoso queratinizado (fig. 6.40A) en la zona interpalpe- 
bral causados aparentemente por Corynebacterium xerosis. 

© Cornea 

© Deslustramiento por la xerosis secundaria. 

© Erosiones punteadas del epitelio corneal de ambos ojos 
que pueden evolucionar a defectos epiteliales, pero que son 
reversibles con tratamiento. 

© Queratinizacion. 

© Lisis corneal estéril por necrosis licuefactiva (queratomala- 
cia), que puede dar lugar a perforacién (fig. 6.40B). 

@ En casos avanzados puede aparecer una retinopatia, carac- 
terizada por puntos amarillentos periféricos y asociada a dis- 
minucion de la amplitud del electrorretinograma. 


Tratamiento 


La queratomalacia indica una deficiencia muy acusada de vitamina 
A, que debe ser tratada como una urgencia médica por el riesgo de 
fallecimiento, sobre todo en bebés. 

e@ E£] tratamiento sistémico consiste en la administracion de 
vitamina A oral (200.000 UI en base oleosa) o intramuscular 
(100.000 UI en base acuosa) para la queratomalacia. También 
se prescribiran suplementos multivitaminicos y dieta rica en 
vitamina A. 

© El tratamiento local consiste en lubricacién intensa, acido 
retinoico topico y tratamiento de la perforacién. 


ECTASIAS CORNEALES 


Queratocono 


Introduccion 


El queratocono (QC) es un trastorno progresivo en el que se pro- 
duce un adelgazamiento central o paracentral del estroma corneal, 
acompajiado de protrusion apical y astigmatismo irregular. Apro- 
ximadamente el 50% de ojos adelfos normales habran progresado a 
QC tras 16 afios. Terminan por verse afectados ambos ojos, al menos 
en las imagenes topograficas, en casi todos los casos. Puede clasifi- 
carse, segun el eje de maxima potencia corneal en la queratometria, 
como leve (< 48 D), moderado (48-54 D) 0 avanzado (> 54 D). 
La mayoria de los pacientes no tienen antecedentes familiares, y 
aproximadamente solo un 10% de su descendencia sufrira QC; se ha 
propuesto un patron de herencia autosémico dominante con pene- 
trancia incompleta. Suele presentarse entre los 10 y los 30 afios, con 
afectacion inicial de un solo ojo. Puede asociarse a enfermedades 
sistémicas como los sindromes de Down, Ehlers-Danlos y Marfan, 
y la osteogenia imperfecta, asi como a patologias oculares como 
queratoconjuntivitis vernal, escleréticas azules, aniridia, amaurosis 


CAPITULO 


congénita de Leber, retinosis pigmentaria o frotamiento ocular 
persistente de cualquier origen. 


Diagnostico 


© Sintomas. Deterioro de la visidn de un ojo por miopia y astig- 
matismo progresivos; en ocasiones debuta con hidropesia aguda 
(v. mas adelante). 
© Signos 
© La oftalmoscopia directa a medio metro de distancia muestra 
un reflejo «en gota de aceite» bastante definido (fig. 6.41A). 
© La retinoscopia revela un reflejo irregular «en tijera». 
© La biomicroscopia con lampara de hendidura muestra lineas 
de estrés muy finas y verticales en el estroma profundo 
(estrias de Vogt; fig. 6.41B), que desaparecen al presionar 
sobre el ojo. 
© Depésitos epiteliales de hierro, que se ven mejor con un filtro 
azul cobalto, rodeando la base del cono (anillo de Fleischer; 
fig. 6.41C). 
© Protrusién corneal progresiva de forma cénica (fig. 6.41D), 
con adelgazamiento maximo en su vértice. 
© Deformacion del parpado inferior en mirada hacia abajo 
(signo de Munson). 
© La hidropesia aguda se debe a una rotura de la membrana 
de Descemet en tensién que permite la entrada subita de 
humor acuoso en la cornea (figs. 6.42A y B), con el con- 
siguiente dolor, fotofobia y pérdida de vision. Aunque la 
rotura suele curar tras 6-10 semanas y el edema se aclara, 
puede quedar un grado variable de cicatrizacion estromal 
(fig. 6.42C), pero a veces mejora la visién por aplanamiento 
de la cornea. Los episodios agudos se tratan inicialmente 
con ciclopléjicos, pomada salina hipertonica (5%) y parche 
o lente de contacto blanda protectora. Se ha informado de 
que la inyeccién de gas intracameral en la fase aguda acelera 
la resolucion. 
@ Aumento de los valores queratométricos. 
© La topografia corneal (videoqueratografia) y otras técnicas 
novedosas de representacion del contorno de la cornea son muy 
sensibles para detectar la enfermedad y resultan esenciales para 
realizar su seguimiento. De manera caracteristica, el astigmatis- 
mo progresa desde un patron simétrico en pajarita, pasando 
por un aspecto asimétrico, hasta un cono pronunciado con 
desplazamiento temporal inferior (fig. 6.43). A veces se forma 
un cono central («en pezén»). El moldeamiento por lentes de 
contacto a veces depara imagenes similares al QC en la topo- 
grafia, aunque por lo general de forma mas arqueada. 


Tratamiento 


La LASIK esta contraindicada; debe descartarse QC en todo pacien- 

te que vaya a someterse a cirugia refractiva corneal. 

@ Hay que evitar frotarse el ojo. 

© Las gafas o las lentes de contacto blandas suelen ser suficiente 
en casos incipientes. Si el adelgazamiento es intenso, puede ser 
conveniente llevar gafas protectoras sobre las lentes de contacto. 

© Las lentes de contacto rigidas, a veces esclerales, son necesarias 
en grados mayores de astigmatismo para obtener una superficie 
refractiva regular. 
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Fig. 6.41 Queratocono. (A) Reflejo rojo «en gota de aceite»; (B) estrias de Vogt en el estroma profundo; (C) anillo de Fleischer 
visible con la luz azul cobalto como un circulo azul; (D) cono tipico. 
(Por cortesia de R. Fogla - fig. C; C. Barry - fig. D.) 


e@ El entrecruzamiento (cross-linking) del colageno corneal Degeneracion marginal pelucida 
(CXL), en el que se expone el ojo a luz ultravioleta A tras foto- 


sensibilizarlo con gotas de riboflavina, puede estabilizar o revertir La degeneracién marginal pelticida es una rara enfermedad con 


la ectasia, pero hay riesgo de efectos adversos. Puede combinarse adelgazamiento corneal periférico progresivo que afecta tipicamente 


con la insercién de segmentos de anillo. Por lo general, elCXL 4 la cornea inferior de ambos ojos. Suele presentarse en la edad 
solo se emplea cuando se ha comprobado que hay progresion. adulta. 

© La implantacion de segmentos de anillo intraestromales : sagt 
(fig. oa en canales sane con laser o mecanicamente, es Diagnostico 
relativamente segura y suele conseguir como poco una mejoria © Sintomas. Borrosidad visual lentamente progresiva por astig- 
visual moderada, facilitando la tolerancia de las lentes de con- matismo. 
tacto en casos avanzados. © Signos 

© La queratoplastia penetrante o la queratoplastia laminar oO Banda de 1-2 mm de adelgazamiento corneal inferior en 
anterior profunda (QLAP) pueden ser necesarias en pacientes forma semilunar en las posiciones horarias de las 4 y 8 a 
con enfermedad avanzada. El antecedente de hidropesia es 1mm del limbo, que progresa lentamente en ambos ojos 
una contraindicacién para la QLAP debido a la presencia de (fig. 6.45A). 
discontinuidad de la membrana de Descemet. Los resultados o Elepitelio esta intacto, y la cornea por encima del area adel- 
pueden verse afectados por el astigmatismo y la anisometropia gazada muestra ectasia y aplanamiento. 
residual, precisando correccién con lentes de contacto para o A diferencia del QC, no aparecen anillo de Fleischer ni estrias 
lograr una agudeza visual optima. de Vogt, y es rara la hidropesia aguda. 
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Fig. 6.42 Hidropesfa aguda. (A) Edema corneal localizado; 
(B) edema difuso acusado; (C) cicatrizaci6n tardia. 
(Por cortesia de C. Barry - figs. B y C.) 


Fig.6.43 Topografia corneal de un 
queratocono avanzado en el ojo derecho 


y un cono paracentral en el ojo izquierdo. 


(Por cortesia de E. Morris.) 
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Fig. 6.44 Segmentos de anillo intraestromales in situ. 
(Por cortesia de C. Barry.) 


© La topografia corneal muestra un patrén «en mariposa», con 
astigmatismo marcado y aumento difuso de la curvatura de la 
cornea inferior (fig. 6.45B). 


Tratamiento 


Los casos precoces se tratan con gafas y lentes de contacto. Las 
opciones quirtrgicas, de las que ninguna es 6ptima, para los pacien- 
tes intolerantes a las lentes de contacto serian una queratoplastia 
penetrante grande y excéntrica, la termocauterizacion, la querato- 
plastia laminar semilunar, la reseccién en cufia del tejido afectado, 
la epiqueratoplastia y la implantacién de anillos intraestromales. 
Los resultados del cross-linking de colageno son esperanzadores. 


Queratoglobo 


El queratoglobo es una enfermedad extremadamente rara que puede 
estar presente al nacer (cuando debe diferenciarse del glaucoma 
congénito y la megalocérnea, y puede asociarse a otras alteracio- 
nes) o ser adquirida, debutando en la edad adulta. A diferencia 
del QC, la cornea sufre una ectasia globular en vez de cénica, con 
adelgazamiento generalizado (fig. 6.46). La hidropesia aguda es 
rara, pero la cornea tiene mas tendencia a romperse por traumatis- 
mos relativamente leves. La topografia corneal muestra aumento 
generalizado de la curvatura. La cirugia es dificil y el uso de lentes de 
contacto a menudo poco satisfactorio. Pueden ser utiles los anillos 
intraestromales y el cross-linking. Hay que tener especial cuidado 
de proteger los ojos frente a los traumatismos. 


DISTROFIAS CORNEALES 


Las distrofias corneales son un grupo de trastornos progresivos, 
normalmente bilaterales, con opacificacién variable de la cornea, 
que se asocian muchas veces a disminucion de visién y molestias. 
Segun sus caracteristicas biomicroscépicas e histopatoldgicas se 
clasifican como epiteliales, de la membrana de Bowman, estromales 
y de la membrana de Descemet y endoteliales. Se han identificado 
una o mas anomalias genéticas para la mayoria de ellas. 


Distrofias epiteliales 


Distrofia de Cogan (de la membrana basal 
epitelial) 


La distrofia de la membrana basal epitelial (en mapa-punto-huella 

dactilar) es la distrofia corneal mas frecuente. A pesar de ello, a 

menudo pasa desapercibida, sobre todo por la variabilidad de sus 

signos clinicos. 

© Herencia. Suele ser una enfermedad esporddica, y esos casos 
pueden considerarse degeneraciones mas que verdaderas dis- 
trofias, a diferencia de los raros casos familiares (autos6micos 
dominantes [AD]). 


Fig.6.45 (A) Degeneraci6n marginal pelucida; (B) la topografia 
muestra un astigmatismo acusado y aumento difuso de la 
curvatura de la cornea inferior. 


(Por cortesia de R. Visser - fig. A; R. Fogla - fig. B.) 
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Fig.6.46 Queratoglobo. 


© Lahistologia muestra engrosamiento de la membrana basal epi- 
telial con depdsito de proteina fibrilar entre la membrana basal 
epitelial y la membrana de Bowman. Los hemidesmosomas de 
las células basales del epitelio son deficientes. 

© Comienza en la segunda década de la vida. Cerca del 10% de los 
pacientes sufren erosiones corneales recidivantes en la tercera 
década y el resto permanecen asintomaticos toda la vida. La 
aparicion de erosiones recurrentes bilaterales sin antecedente 
traumiatico sugiere una distrofia de la membrana basal epitelial. 

© Signos. Las lesiones a menudo se visualizan mejor mediante 
retroiluminacién o dispersién escleral. Con el tiempo varian 
su patron y distribucion; pueden estar ausentes 0 ser sutiles en 
el otro ojo. Pueden verse hallazgos similares en las erosiones 
recurrentes de cualquier origen. 
© Lesiones epiteliales en punto y microquisticas (fig. 6.47A). 
© Patrones subepiteliales en mapa rodeados por una leve tur- 

bidez (fig. 6.47B). 
© Lineas arremolinadas en huella dactilar. 
oO Patrén de seudoampollas subepiteliales como «vidrio en 
guijarros» (pebbled glass). 
© Tratamiento. El de las erosiones corneales recidivantes. 


Distrofia epitelial de Meesmann 


La distrofia de Meesmann es una rara anomalia no progresiva del 
metabolismo del epitelio corneal; se han identificado mutaciones en 
los genes que codifican las queratinas de dicho epitelio. 
@ Herencia. AD. 
© Lahistologia muestra engrosamiento irregular de la membrana 
basal epitelial y quistes intraepiteliales. 
© Sintomas. Los pacientes pueden estar asintomaticos o padecer 
erosiones recidivantes y borrosidad visual (normalmente leve). 
@ = Signos 
© Multitud de diminutos quistes intraepiteliales de tamafio uni- 
forme y densidad variable, mas abundantes en el centro y que 
se extienden periféricamente sin alcanzar el limbo (fig. 6.47C). 
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oO Puede haber adelgazamiento leve e hipoestesia corneal. 
© No suele requerirse mas tratamiento que la lubricacién. 


Otras 


Otras distrofias epiteliales y subepiteliales son la distrofia corneal 
epitelial de Lisch (figs. 6.47D y E), la distrofia corneal mucino- 
sa subepitelial y la distrofia corneal en seudogotas gelatinosas 
(fig. 6.47F). 


Distrofias de la membrana de Bowman 
y el estroma anterior 


Distrofia corneal de Reis-Bucklers 


Puede considerarse una variante anterior de la distrofia estromal 
granular (DCG de tipo 3; v. mas adelante), y también se denomina 
«distrofia corneal basal de tipo 1» (DCB). 
@ La herencia es AD; el gen afectado es el TGFB1. 
© Histologia. Sustitucion de la membrana de Bowman por bandas 
de tejido conectivo. 
© Sintomas. Erosiones corneales recurrentes severas en la infan- 
cia. Puede producirse deterioro de la vision. 
© Signos 
oO Opacidades subepiteliales geograficas blanco-grisaceas, 
mas densas centralmente (fig. 6.48), que aumentan con la 
edad para formar un patron reticular. En ocasiones puede 
ser necesario el examen histopatoldgico, incluso mediante 
microscopia electrénica, para distinguirla de la distrofia de 
Thiel-Behnke. 
O La sensibilidad corneal esta reducida. 
e@ El tratamiento es el de las erosiones recidivantes. La queratec- 
tomia con laser de excimeros obtiene resultados satisfactorios 
en algunos pacientes. 


Distrofia corneal de Thiel-Behnke 


También denominada «distrofia corneal en panal» y «distrofia cor- 

neal basal de tipo II» (DCBz2), sus manifestaciones no suelen ser tan 

graves como en la distrofia de Reis-Biicklers. 

@ Herencia. AD; gen TGFB1 y como minimo otro mas. 

© Histologia. Membrana de Bowman con «fibras rizadas» en la 
microscopia electronica. 
Sintomas. Erosiones recurrentes en la infancia. 

© Signos. Las opacidades subepiteliales estan peor definidas que 
las lesiones semejantes a las de la distrofia granular (v. mas 
adelante) propias de la distrofia de Reis-Biicklers. Forman una 
red de diminutos anillos o un patron en panal, que afecta prin- 
cipalmente a la cornea central (fig. 6.49). 

© No siempre requiere tratamiento. 


Distrofias estromales 


Distrofia corneal reticular de tipo TGFB1 


Suele considerarse la forma clasica de distrofia reticular. Se han 
descrito variantes clinicas (p. ej., IIIA; fig. 6.50) asociadas a mas de 
25 mutaciones heterocigoticas del gen TGFB1. 


booksmedicos.org 


217 


yaks Distrofias corneales 


Fig.6.47 Distrofias corneales epiteliales y subepiteliales. (A) De Cogan: con puntos y microquistes; (B) de Cogan: con patron 
en mapa; (C) de Meesmann: multitud de quistes intraepiteliales; (D) de Lisch: bandas grises con patr6n en remolino; 

(E) de Lisch: la retroiluminaci6n muestra microquistes muy apifnados; (F) distrofia en seudogotas gelatinosas. 

(Por cortesia de R. Fogla - fig. C; W. Lisch - figs. D y E; D. Palay, de J. Krachmer, M. Mannis y E. Holland, Cornea, Mosby 2005 - fig. F.) 
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Fig.6.48 Distrofia de Reis-Bucklers: tipicas opacidades 
geograficas relativamente bien definidas. 
(Por cortesia de W. Lisch.) 


Fig.6.49 Distrofia de Thiel-Behnke. 


Fig.6.50 Distrofia reticular de tipo IIIA. 


Herencia. AD; gen TGFB1. 
© Histologia. Amiloide que se tifie con rojo Congo (fig. 6.51A) y 
muestra birrefringencia verde con un filtro polarizado. 
© Sintomas. Aparecen erosiones recidivantes al final de la primera 
década en la forma clasica, cuando puede que atin no haya los tipi- 
cos signos estromales. Mas adelante puede verse afectada la vision. 
@ Signos 
oO Puntos refringentes en el estroma anterior (fig. 6.51B); se 
unen en una reticula filamentosa relativamente fina que se 
extiende gradualmente, pero respetan la periferia (fig. 6.51C). 
oO Turbidez estromal generalizada (fig. 6.51D) que puede dete- 
riorar progresivamente la vision. 
© Hipoestesia corneal. 
© Tratamiento. A menudo es necesaria una queratoplastia pene- 
trante o laminar profunda, aunque no son raras las recurrencias. 


Distrofia corneal reticular de tipo gelsolina 


También conocida como DCR2 y sindrome de Meretoja, es una 

enfermedad sistémica mas que una auténtica distrofia corneal. 

@ Herencia. AD; gen GSN. 

© La histologia muestra depésitos de amiloide en el estroma 
corneal. 

© Sintomas oculares. Irritacién ocular y deterioro tardio de la 
vision; las erosiones son poco frecuentes. 

© Signos oculares 
© Lineas reticulares dispersas en el estroma que se extienden 

centralmente desde la periferia. 

© La sensibilidad corneal esta disminuida. 

© Manifestaciones sistémicas. Neuropatia craneal y periférica 
progresiva, facies de mascara y alteraciones autondmicas. La 
enfermedad homocigotica es rara aunque grave. 

@ Tratamiento. Rara vez se requiere una queratoplastia a edades 
tardias. 


Distrofia corneal granular de tipo 1 (clasica) 


© Herencia. AD; gen TGFB1. La enfermedad homocigotica tiene 
un curso mas severo. 
© Histologia. Depdsitos hialinos amorfos que se tifien de color 
rojo intenso con el tricrémico de Masson (fig. 6.52A). 
© Sintomas. Deslumbramiento y fotofobia, con visién borrosa al 
evolucionar la enfermedad. Las erosiones recidivantes son poco 
frecuentes. 
© Signos 
O Depositos blancos centrales bien definidos en el estroma ante- 
rior que recuerdan a granos de azucar, migas de pan o astillas 
de cristal separados por estroma transparente (fig. 6.52B). 
© Aumento gradual del numero y tamafio de los depésitos con 
extensién en profundidad y hacia fuera, respetando el limbo 
(fig. 6.52C). 
© Laconfluencia gradual y la turbidez difusa dan lugar a dete- 
rioro visual (fig. 6.52D). 
© Hipoestesia corneal. 
© Tratamiento. Suele ser necesaria una queratoplastia penetrante 
o laminar profunda hacia la quinta década. Las recurrencias 
superficiales pueden requerir queratectomias repetidas con laser 
de excimeros. 
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Fig.6.51 Distrofia reticular de tipo 1. (A) La histologia muestra amiloide tefhido con rojo Congo; (B) puntos glaseados en el 
estroma anterior; (C) finas lineas reticulares; (D) turbidez estromal central precoz. 
(Por cortesia de J. Harry - fig. A; C. Barry - figs. C y D.) 


Fig.6.52 Distrofia granular de tipo 1. (A) La histologia muestra una sustancia que se tifie de rojo con el tricrémico de Masson; 
(B) opacidades en miga de pan muy bien definidas; 


(Continua) 
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Fig. 6.52 (cont.) (C) aumento del numero y extensi6n centrifuga; (D) confluencia. 
(Por cortesia de J. Harry - fig. A.) 


Distrofia corneal granular de tipo 2 


También llamada «distrofia de Avellino» y «distrofia granular-reticular 


combinada». 

@ Herencia. AD; gen TGFBi. 

© Lahistologia muestra tanto depédsitos hialinos como de amiloides. 

@ Sintomas. Las erosiones recurrentes suelen ser leves. En fases 
avanzadas hay pérdida de vision. 

e 


Signos. Suelen aparecer hacia el final de la primera década en 
los pacientes heterocigéticos. Hay finas opacidades superficiales 
que al progresar forman lesiones estrelladas o anulares (fig. 6.53), 
asociadas en ocasiones a opacidades lineales mas profundas. 


TF 


. 
Fig.6.53 Distrofia granular de tipo 2 (de Avellino). 


(Por cortesia de W. Lisch.) 


No suele requerir tratamiento. Los traumatismos corneales 
pueden acelerar su progresion, por lo que esta contraindicada 
la cirugia refractiva. 


Distrofia corneal macular 


Herencia. Autosdmica recesiva (AR); gen CHST6; es una enfer- 

medad relativamente frecuente en Islandia. 

Histologia. Agregados de glucosaminoglucanos intracelulares 

y extracelulares, que se tifien con azul alcian y hierro coloidal 

(fig. 6.54A). 

Sintomas. Deterioro de vision precoz (final de la primera déca- 

da); son muy frecuentes las erosiones recidivantes. 

Signos 

oO Manchas blanco-grisaceas densas pero mal definidas que se 
localizan en el estroma anterior centralmente y en el estroma 
posterior en la periferia (figs. 6.54B y C). No hay una separa- 
cidn nitida entre las opacidades, que pueden estar elevadas. 

© Las lesiones avanzan al igual que la turbidez estromal ante- 
rior, afectando inicialmente a la cornea central (fig. 6.54D). 

O Finalmente se ve afectado todo el espesor del estroma, exten- 
diéndose al limbo sin una zona transparente. 

oO Hay adelgazamiento bastante precoz, con engrosamiento 
tardio por edema secundario a disfuncién endotelial. 

© La sensibilidad esta reducida. 

Tratamiento. Queratoplastia penetrante. Es frecuente la recidiva. 


Distrofia corneal (cristalina) de Schnyder 


Es un trastorno del metabolismo corneal de los lipidos, asociado en 


algunos pacientes con dislipidemia sistémica. No se recomienda seguir 


llamandola «cristalina» porque puede cursar sin cristales corneales. 


Herencia. AD; gen UBIAD1. 
Histologia. Depdsitos de fosfolipidos y colesterol. 
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Fig.6.54 Distrofia macular. (A) La histologia muestra depositos de glucosaminoglucanos anormales, que se ven azules con la 
tinci6n de hierro coloidal; (B) y (C) depdsitos mal delimitados en numero creciente; (D) aumento del tamafo y confluencia de 
lesiones, con turbidez estromal. 


(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - fig. A; A. Ridgway - figs. B-D.) 


© Sintomas. Pérdida de vision y deslumbramiento. 
@ Signos 
oO Hay turbidez central precozmente (fig. 6.55A), que con el 
tiempo progresa a una afectacién difusa de todo el espesor 
estromal (fig. 6.55B). 
o Solo hay opacidades cristalinas subepiteliales en alrededor 
del 50% de los casos. 
oO Es tipico un arco corneal muy ostensible, que gradualmente 
avanza hacia el centro dando lugar a turbidez difusa. 
@ Tratamiento. Queratectomia con laser de excimeros 0 tras- 
plante corneal. 


Distrofia nebulosa central de Francois 


No esta claro que se trate de una verdadera distrofia; puede ser clinica- 
mente indistinguible de la degeneracién en piel de cocodrilo posterior. 
© Herencia. Se ha informado de casos con transmisién AD, pero 
no se ha confirmado. 
@ Sintomas. Casi siempre es asintomatica. 
© Signos 
© Opacidades nebulosas poligonales o redondeadas de color 
grisaceo en el estroma posterior, mas acusadas centralmente 
(fig. 6.56). 
© No precisa tratamiento. 


booksmedicos.org 


CAPITULO 


Cornea 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


Fig.6.55 Distrofia de Schnyder. (A) Lesion incipiente; 
(B) turbidez difusa mas tardia; se observa un arco ostensible. 
(Por cortesia de K. Nischal - fig. A; W. Lisch - fig. B.) 


Otras 


Distrofia corneal estromal congénita, distrofia corneal en man- 
chas, distrofia corneal amorfa posterior y distrofia corneal predes- 
cemética. 


Distrofias de la membrana de Descemet 
y endoteliales 


Distrofia corneal endotelial de Fuchs 


Este trastorno se caracteriza por una pérdida bilateral acelerada 

de células endoteliales. Es més comuin en mujeres y suele asociarse 

a una prevalencia ligeramente aumentada de glaucoma de angulo 

abierto. 

@ Herencia. La mayoria de los casos son esporadicos, con herencia 
AD ocasionalmente. Se ha identificado una mutacién del gen 
COL8Az en la variante de aparicién precoz. 


© Sintomas. Borrosidad visual progresiva, sobre todo por las 


mafianas, debido a edema corneal. Suele debutar a edades 
medias 0 avanzadas. 


© Signos 


oO Cornea guttata: presencia de verrugas irregulares 0 «excre- 
cencias» en la membrana de Descemet segregadas por células 
endoteliales anormales (fig. 6.57A). 

O La reflexidn especular muestra pequefios puntos oscuros 
producidos por alteracién del mosaico endotelial regular 
(fig. 6.57B); al progresar, el endotelio adopta un aspecto de 
«bronce batido» (fig. 6.57C). 

oO La descompensacion endotelial da lugar a empeoramiento 
gradual de la vision por edema estromal central, mas acusado 
por las mafianas. 

oO En casos mas avanzados se produce edema epitelial, con 
formaci6n de microquistes y ampollas (queratopatia bullosa; 
fig. 6.57D) que originan molestias; la rotura de las ampollas se 
asocia a intenso dolor agudo, al parecer por exposicidn de las 
fibras nerviosas. En casos de larga evolucion pueden obser- 
varse cicatrizacion subepitelial y vascularizacién periférica. 

© Tratamiento 

© Medidas conservadoras como colirio o pomada de cloruro 
sddico al 5%, reduccién de la presion intraocular 0 uso de 
un secador para deshidratar la cornea. 

© Sihay rotura de ampollas, puede aliviarse el malestar con len- 
tes de contacto protectoras, ciclopléjicos, pomada antibidtica 
y lubricantes. Puede ser util la puncion estromal anterior. 

O La queratoplastia laminar posterior (p. ej., queratoplastia 
endotelial con pelado de la membrana de Descemet [DSAEK, 
por sus siglas en inglés] o queratoplastia endotelial de mem- 
brana de Descemet [DMEK, por sus siglas en inglés]) y la 
queratoplastia penetrante (v. capitulo 7) consiguen una alta 
tasa de éxitos. 


Fig.6.56 Distrofia nebulosa central de Francois con signos 
ostensibles. 
(Por cortesia de W. Lisch.) 
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Fig.6.57 Distrofia endotelial de Fuchs. (A) La histologia de la cornea guttata muestra excrecencias irregulares de la 
membrana de Descemet (tincién PAS); (B) imagen de cérnea guttata con reflexion especular; (€) endotelio «en bronce 
batido»; (D) queratopatia bullosa. 

(Por cortesia de J. Harry - fig. A; W. Lisch - fig. D.) 


© Otras opciones en ojos con poco potencial visual serian los 
colgajos conjuntivales y el trasplante de membrana amnié- 
tica. 

oO Una nueva terapia prometedora, el inhibidor de Rho-cinasa 
topico después de una crioterapia endotelial transcorneal, 


Distrofia corneal polimorfa posterior 


Existen tres formas de distrofia corneal polimorfa posterior (DCPP1-3). 


Puede asociarse a anomalias del iris, glaucoma y sindrome de 


Alport. La alteracion anatomopatoldgica basica consiste en una 


metaplasia de las células endoteliales. 


parece estimular la proliferacién de células endoteliales y © Herencia. Habitualmente AD; se ha implicado al VSX1i en la 
mejorar su funcién. DCPPi, mientras que la DCPP2 se debe a mutaciones del gen 
La cirugia de catarata puede empeorar el estado de la cornea COL8Aa2, y la DCPP3 a mutaciones de ZEB1. 
al aumentar la pérdida de células endoteliales, por lo que © Sintomas. Normalmente asintomatica, siendo un diagnéstico 
deben tomarse medidas protectoras. Puede plantearse un casual. 
«procedimiento triple» (que combine cirugia de catarata, © Signos. Sutiles lesiones endoteliales vesiculares, en banda o 
implantacion de lente y queratoplastia) en ojos con edema difusas (fi ). 
corneal. © No precisa tratamiento. 
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Distrofia endotelial hereditaria congénita 


La distrofia endotelial hereditaria congénita (DEHC) es una rara 
distrofia con engrosamiento focal o difuso de la membrana de Des- 
cemet y degeneracion endotelial. La DECH2 es una forma mas 
frecuente y grave que la DECH1, y se asocia en ocasiones con sordera 
(sindrome de Harboyan). 
@ Herencia 
© La DECH1 es AD con mutacién de un locus genético del 
cromosoma 20. La DECH1 podria ser igual que la DCPP. 
O La DECHz2 es AR; gen SLC4A11. 
© Sintomas. La fotofobia y el lagrimeo son frecuentes en la 
DECHy, pero no en la DECH2. 
@ Signos 
oO Nebulosidad y engrosamiento corneal (fig. 6.59) en recién 
nacidos con DECH2, mientras que en la DECH1 aparece 
durante el primer 0 segundo ajio de vida. 
© Eldeterioro de la vision es variable y la agudeza visual a veces es 
superior a lo que podria deducirse por el aspecto de la cornea. 
© Elnistagmo es mas comun en la DECH2. 
© Tratamiento. Queratoplastia laminar o penetrante. 


DEGENERACIONES CORNEALES 


Degeneraciones seniles 


Arco senil 


El arco senil (gerontoxon, arco lipidico) es la opacidad corneal 
periférica mas frecuente. Se produce a menudo sin ninguna enfer- 
medad sistémica predisponente en personas ancianas, aunque puede 
asociarse a dislipidemia en pacientes mas jévenes (arco juvenil). 
© Signos 
© Depésito estromal de lipidos, inicialmente en la cérnea 
perilimbica superior e inferior, que progresa circunferen- 
cialmente hasta formar una banda de alrededor de 1 mm de 
ancho (fig. 6.60A). 
oO La banda suele ser mas ancha en el meridiano vertical que 
en el horizontal. 
oO Elborde central es difuso y el periférico mas nitido, estando 
separado del limbo por una zona transparente que puede 
sufrir un minimo adelgazamiento. 


Cinturon limbico de Vogt 


El cinturén limbico de Vogt es una alteracion banal que aparece 
en hasta el 60% de los individuos mayores de 40 afios, siendo mas 
frecuente en mujeres. Consiste en unas bandas semilunares blan- 
quecinas compuestas por manchas como de tiza centradas en las 
posiciones horarias de las 9 y las 3, sobre todo en sentido nasal. Puede 
haber extensi6n irregular hacia el centro. El tipo I puede ser una 
variante de la queratopatia en banda, mostrando un patron fenes- 
trado «en queso suizo» y un area transparente de separacién entre la 
lesion y el borde escleral (fig. 6.60B). El tipo II es mas prevalente y 
se distingue por ausencia de agujeros y tipicamente también de una 
zona yuxtalimbica transparente (fig. 6.60C); histologicamente ambos 
tipos muestran cambios similares a la pinguécula y el pterigion. 


©) 


Fig.6.58 Distrofia polimorfa posterior. (A) Vesiculas; 
(B) vesiculas confluentes; (C) lesiones en banda. 
(Por cortesia de W. Lisch - fig. B.) 
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Fig.6.59 Distrofia endotelial congénita hereditaria. 
(A) Opacificaci6n corneal perinatal bilateral; (B) leve; (€) muy 
grave. 


(Por cortesia de K. Nischal - figs. A y C; J. Krachmer, M. Mannis y E. Holland, de 
Cornea, Mosby 2005 - fig. B.) 


Cornea farinacea 


La cornea farindcea es un trastorno sin repercusion visual caracte- 
rizado por diminutos depésitos bilaterales parecidos a harina en el 
estroma posterior, sobre todo central (fig. 6.60D). 


Piel de cocodrilo 


La piel de cocodrilo se caracteriza por opacidades estromales asinto- 
maticas, de forma poligonal y color blanco-grisaceo, separadas por 
espacios relativamente transparentes (fig. 6.60E). Las opacidades 
afectan casi siempre a los dos tercios anteriores del estroma (piel 
de cocodrilo anterior), aunque en ocasiones se encuentran mas 
profundas (piel de cocodrilo posterior). Puede ser indistinguible 
de la distrofia nebulosa central de Francois; por convencidn, se 
diferenciarian porque esta ultima es hereditaria, aunque esto se ha 
cuestionado. 


Queratopatia lipidica 


© La queratopatia lipidica primaria es rara y al parecer se produ- 
ce espontaneamente. Se caracteriza por depdsitos estromales 
blancos o amarillentos, a menudo con elementos cristalinos, 
formados por colesterol, grasas y fosfolipidos, que no se asocian 
a vascularizacion (fig. 6.61). 
© La queratopatia lipidica secundaria es mucho mas comun 

y se asocia a lesiones o enfermedades oculares previas que 

han ocasionado vascularizacion corneal. Las causas mas fre- 

cuentes son las queratitis por herpes simple y herpes zéster 

(v. fig. 6.19A). 

@ E| tratamiento va dirigido fundamentalmente a controlar la 
inflamacion subyacente. Otras opciones serian: 

© Fotocoagulacién o cauterizacién con aguja (aguja de sutu- 
ra sujetada con una pinza de cauterizacién) de los vasos 
nutricios. 

O Puede ser necesaria una queratoplastia penetrante en 
casos avanzados pero inactivos, aunque la vasculariza- 
cién, el adelgazamiento y la hipoestesia ensombrecen el 
pronostico. 


Queratopatia en banda 


La queratopatia en banda consiste en un depdsito senil de sales de 
calcio en la membrana de Bowman, la membrana basal epitelial y 
el estroma anterior. 
© Causas 
© Oculares. Uveitis anterior crénica (sobre todo en nifios), 
tisis del globo ocular, aceite de silicona en camara anterior, 
edema corneal crénico y queratitis crénica grave. 
© Seniles, que afecta a individuos por lo demas sanos. 
O Metabdlicas (calcificacién metastdsica). Es poco frecuente 
y se produce por hipercalcemia con hiperfosfatemia, hiper- 
uricemia e insuficiencia renal cronica. 
oO Hereditarias. Casos familiares e ictiosis. 
@ Signos 
© Calcificacién interpalpebral periférica con cérnea trans- 
parente entre su borde periférico bien delimitado y el limbo 
(fig. 6.62A). 
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Fig.6.60 Degeneraciones seniles. (A) Arco senil; (B) cintur6n limbico de Vogt de tipo |; (C) cinturdn limbico de Vogt de tipo II; 
(D) cornea farindcea; (E) piel de cocodrilo. 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 
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Fig. 6.61 Queratopatia lipidica primaria. 


o Extension centripeta gradual para formar una placa que 
parece una banda de tiza y contiene pequefios agujeros 
(fig. 6.62B) y, a veces, hendiduras transparentes. 

oO Las lesiones avanzadas pueden transformarse en nddulos 
prominentes que ocasionen molestias considerables por 
rotura epitelial (fig. 6.62C). 

© E| tratamiento esta indicado si la visidn esta afectada o hay 
molestias oculares. Es importante reconocer y tratar cualquier 
enfermedad subyacente. 

oO La quelacion es un método simple y eficaz para casos relati- 
vamente leves y se realiza con el microscopio quirtrgico. Se 
empieza raspando el epitelio corneal que cubre la opacidad 
y una capa solida de calcificacién con pinzas y una hoja de 
bisturi (p. ej., del n.° 15). Luego se frota la cornea con un bas- 
toncillo de algodén previamente sumergido en una solucion 
de acido etilendiaminotetraacético (EDTA) al 1,5-3% hasta 
que desaparezca todo el calcio; hay que dejar pasar el tiempo 
suficiente (15-20 min) para que se produzca la quelacion, 
y puede ser necesaria mas de una sesion. La reepitelizacién 
puede tardar bastantes dias. 

O Otras modalidades: fresa de diamante, queratectomia con 
laser de excimeros y queratoplastia laminar. 


Degeneracion esferoidal : = 
Fig. 6.62 Queratopatia en banda. (A) Moderada; (B) aspecto 
La degeneracion esferoidal (queratopatia de Labrador, queratopatia tipico con agujeros pequefios; (C) enfermedad avanzada con 
en gotitas climatica) se produce de modo caracteristico en hombres rotura epitelial por encima. 


que trabajan al aire libre, al parecer por exposici6n a luz ultravioleta. 

Es un trastorno relativamente inocuo, aunque rara vez produce 

disminucién de vision. Existe una forma secundaria a inflamacion 

o traumatismos. 

© Histologia. Depdsitos proteinaceos irregulares en el estroma 
anterior que sustituyen a la membrana de Bowman. 
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Fig.6.63 Degeneracion esferoidal. 
(Por cortesia de R. Fogla.) 


@ = Signos 
© Granulos ambarinos en el estroma superficial de la zona 
interpalpebral periférica de la cornea. 
© Opacificacién progresiva, con coalescencia y extensién cen- 
tripeta. 
© Las lesiones avanzadas a menudo protruyen sobre la super- 
ficie corneal (fig. 6.63) y el estroma circundante puede estar 
turbio; a veces se ve afectada la conjuntiva. 
© ‘Tratamiento. Proteccién frente a la radiacion ultravioleta con 
gafas de sol, y queratectomia superficial o queratoplastia laminar 
en una minoria de casos. 


Degeneracion nodular de Salzmann 


La degeneracién nodular de Salzmann se caracteriza por nédulos de 

tejido hialino, localizados habitualmente por delante de la membra- 

na de Bowman. Puede producirse en cualquier forma de irritacion 

o inflamacion corneal crénica como el tracoma, ojo seco, blefaritis 

crénica y queratoconjuntivitis alérgica crénica. 
@ Signos 
oO Opacidades estromales superficiales que se transforman 
en lesiones nodulares prominentes blanquecinas o azul- 
grisdceas que pueden ser redondeadas 0 alargadas (fig. 6.64). 

oO La base de un nédulo puede presentar pannus y depésito 
epitelial de hierro. 

@ E| tratamiento suele limitarse a lubricacién mas control de la 
causa. Los nédulos pueden eliminarse mediante queratectomia 
superficial manual, «pelando» las lesiones y aplanando luego 
la superficie con una fresa de diamante. La aplicacién adicional 
de mitomicina C durante 10 s con una esponja puede reducir 
la tasa de recurrencias, aunque algunos autores recomiendan 
reservarla solo a las reoperaciones. En ocasiones se requiere 
una queratectomia fototerapéutica con laser de excimeros 0 una 
queratoplastia laminar. 


Epiteliopatia en ondas progresiva 


La epiteliopatia en ondas progresiva (EOP) se caracteriza por una 
placa epitelial de borde irregular que va invadiendo gradualmente 
la cornea. Se origina tipicamente en el limbo superior (fig. 6.65) y 
a veces se extiende circunferencialmente a partir de un pterigion. 
La fluoresceina topica suele resaltar la lesion. Son frecuentes los 
sintomas irritativos y el enrojecimiento, pudiendo afectarse la vision 
si se alcanza el centro de la cérnea. Se han identificado diversos 
factores de riesgo como uso de lentillas, ciertas soluciones para 
lentes de contacto, antiglaucomatosos tépicos, cirugia ocular previa 
y algunas enfermedades cutaneas como la rosacea. El tratamiento de 
la causa puede ser curativo, pero en caso negativo se aplica solucion 
de nitrato de plata al 1% en el limbo adyacente o crioterapia (dos 
ciclos de 1-2 s) en el limbo y el tejido anormal. Para diferenciarla 
de una neoplasia, en ocasiones hay que recurrir a la citologia de 
impresién o la biopsia. 


Fig. 6.64 Degeneracion nodular de Salzmann. (A) Lesion 
solitaria precoz alargada; (B) lesiones multiples. 
(Por cortesia de R. Bates - fig. B.) 
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Fig.6.65 Epiteliopatia en ondas progresiva. 


QUERATOPATIAS METABOLICAS 


Cistinosis 


La cistinosis es una rara enfermedad AR (gen CTNS) por almace- 
namiento lisosémico que se caracteriza por depésito difuso en los 
tejidos de cristales de cistina, dando lugar a insuficiencia renal en 
la infancia y otra serie de graves problemas sistémicos. Puede haber 
tres formas: no nefropatica (ocular), nefropatica e intermedia. La 
queratopatia puede aparecer en el primer afio, con depdsito pro- 
gresivo de cristales en la cornea (fig. 6.66A) y la conjuntiva asociado 
a fotofobia, erosiones epiteliales y deterioro visual. El tratamiento 
sistémico consiste en cisteamina, que puede darse en colirio para 
revertir la formacién de cristales corneales. 


Mucopolisacaridosis 


Las mucopolisacaridosis (MPS) son un grupo de trastornos por 
almacenamiento lisosdmico secundarios a disfuncién de enzimas 
que intervienen en la degradacion de los glucosaminoglucanos, 
grandes cadenas hidrocarbonadas que antes se denominaban 
«mucopolisacaridos». Los metabolitos alterados se acumulan 
intracelularmente en varios tejidos. La herencia es principalmente 
AR. Las manifestaciones sistémicas varian segun el tipo de MPS, 
pero pueden incluir facies tosca, anomalias esqueléticas, cardiopa- 
tia y dificultades de aprendizaje. La queratopatia consiste en una 
opacificacién punteada de la cérnea con turbidez estromal difusa 
(fig. 6.66B), y aparece en todas las MPS salvo en las de Hunter y 
Sanfilippo. Otras posibles alteraciones oculares son la retinopatia 
pigmentaria y la atrofia Optica. 


Enfermedad de Wilson 


La enfermedad de Wilson (degeneracion hepatolenticular) es una 
rara enfermedad por deposito anormal de cobre en muchos tejidos. 
Se debe a deficiencia de ceruloplasmina, la principal proteina plas- 
matica transportadora de cobre. Se presenta con hepatopatia, dis- 
funcién de ganglios basales o trastornos psiquiatricos. El anillo 
de Kayser-Fleischer, que se observa en el 95% de los pacientes con 


signos neuroldgicos, consiste en una zona pardo-amarillenta de 
depésito pulverulento de cobre en la membrana de Descemet perifé- 
rica (fig. 6.66C); cuando es sutil, se detecta mejor mediante gonios- 
copia. Los depositos de distribuyen preferentemente en el meridiano 
vertical y pueden desaparecer por tratamiento con penicilamina. En 
algunos pacientes se ve una catarata capsular anterior «en girasol». 


Deficiencia de lecitina-colesterol 
aciltransferasa 


La deficiencia de lecitina-colesterol aciltransferasa (LCAT) es un 
trastorno del metabolismo de las lipoproteinas que tiene una forma 
completa (enfermedad de Norum, con manifestaciones sistémicas 
como insuficiencia renal) y otra parcial (enfermedad de ojo de pez, 
que solo causa opacificacién corneal), ambas de herencia AR (gen: 
LCAT). La queratopatia se caracteriza por numerosos puntitos 
grisaceos por el estroma, a menudo concentrados en una especie 
de arco periférico (fig. 6.66D). 


Depositos de inmunoproteinas 


El depésito difuso o focal de inmunoproteinas es una manifestacién 
relativamente infrecuente de diversas enfermedades sistémicas, 
como mieloma multiple, macroglobulinemia de Waldenstrém, 
gammapatia monoclonal de causa desconocida, algunos trastornos 
linfoproliferativos y leucemia. La afectacién corneal puede ser la 
primera manifestacién. Se ven bandas de opacidades punteadas en 
copos, principalmente a nivel del estroma posterior (fig. 6.66E). Su 
tratamiento es el de la enfermedad subyacente; la afectacién corneal 
grave puede requerir un trasplante de cérnea. 


Tirosinemia de tipo 2 


La tirosinemia de tipo 2 (tirosinemia oculocutanea, sindrome de 
Richner-Hanhart) es una enfermedad AR (gen TAT) muy rara en 
la que el déficit de una enzima da lugar a aumento de los niveles 
plasmaticos de tirosina. En ocasiones puede debutar con manifes- 
taciones oculares. Se observan lesiones hiperqueratésicas dolorosas 
en palmas y plantas, con afectacion variable del SNC. A menudo 
aparece en la infancia una queratitis seudodendritica bilateral con 
bordes cristalinos que causa fotofobia, lagrimeo y enrojecimiento. 


Enfermedad de Fabry 


La enfermedad de Fabry es una enfermedad por almacenamiento 
lisos6mico ligada al cromosoma X. Se debe a falta de la enzima 
a-galactosidasa A, lo que da lugar a acumulacién anormal de un 
glucolipido en los tejidos. Todos los hombres con el gen sufren la 
enfermedad, asi como algunas mujeres heterocigéticas. Cursa con 
manifestaciones sistémicas como episodios de dolor intenso en las 
extremidades (acroparestesia) y el tubo gastrointestinal, angioquera- 
tomas (fig. 6.67A), miocardiopatia y enfermedad renal. Los hallazgos 
oculares consisten en opacidades corneales de color marrén-dorado 
con un patrén en remolino (75%), que pueden ser la primera manifes- 
tacion de la enfermedad (fig. 6.67B) y facilitar un tratamiento precoz, 
catarata posterior en forma de cufias 0 radios (catarata de Fabry), 
tortuosidad vascular (vasos en sacacorchos) y formacién de aneuris- 
mas conjuntivales (fig. 6.67C), y tortuosidad de los vasos retinianos. 
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Fig.6.66 Queratopatias metabdélicas. (A) Cistinosis; 

(B) aspecto tipico en una mucopolisacaridosis; 

(C) enfermedad de Wilson; (D) deficiencia de LCAT (v. texto); 
(E) depdsitos de inmunoproteinas. 

(Por cortesia de L. Merin - fig. A; S. Chen - fig. C; W. Lisch - fig. D.) 
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Fig. 6.67 Enfermedad de Fabry. (A) Angioqueratomas; 
(B) queratopatia en remolino; (C) tortuosidad vascular 
y aneurismas conjuntivales. 


LENTES DE CON 


Usos terapéuticos 


Los riesgos de adaptar una lente de contacto en un ojo ya com- 


prometido son mayores que en el uso de lentillas por motivos cos- 

méticos. Debe valorarse el balance riesgo-beneficio en cada caso, 

instruyendo al paciente y Ilevando a cabo revisiones regulares para 

garantizar un diagnostico y tratamiento precoz de las complicacio- 

nes. La eleccién del tipo de lente dependera de la naturaleza de las 

alteraciones oculares. 

Opticos 

Las indicaciones 6pticas pretenden mejorar la agudeza visual, 

cuando esto no se consigue con gafas, en las siguientes situaciones: 

© Elastigmatismo irregular asociado a QC puede corregirse con 
lentes de contacto rigidas después de que fallen las gafas y antes 
de que sea necesario un trasplante corneal. Los pacientes con 
astigmatismo tras una queratoplastia también pueden mejorar 
con lentillas. 

© Las irregularidades corneales superficiales pueden neutra- 
lizarse con lentes de contacto rigidas, que proporcionan una 
superficie mas lisa y 6pticamente mas regular. La agudeza visual 
solo mejorara significativamente si las irregularidades no son 
muy acusadas. 

@ Anisometropias en las que no puede obtenerse vision binocular 
con gafas debido a la aniseiconia, como después de la cirugia 
monocular de catarata en ojo con gran defecto refractivo. 


Favorecer la curacion epitelial 


© Los defectos epiteliales persistentes a menudo se curan si el 
epitelio corneal en regeneracion se protege del roce constante 
de los parpados, permitiendo que se formen hemidesmosomas 
que lo anclen a la membrana basal. 

© Las erosiones corneales recidivantes asociadas a distrofia 
de la membrana basal pueden requerir el uso de una lente de 
contacto a largo plazo para reducir la tasa de recurrencia. En 
casos postraumaticos, el porte de la lente normalmente se puede 
suspender tras algunas semanas. La lente también alivia las 
molestias. 


Aliviar el dolor 


© La queratopatia bullosa puede tratarse con lentes de contac- 
to blandas que alivien el dolor al proteger las terminaciones 
nerviosas corneales expuestas de las fuerzas de cizallamiento 
de los parpados al cerrarse. La lentilla también puede aplanar 
las ampollas, transformandolas en pequefios quistes epiteliales 
difusos. 

© La queratopatia filamentosa refractaria al tratamiento topico 
suele causar menos molestias si se usan lentes de contacto 
blandas. 

© Otras indicaciones. Queratitis punteada superficial de Thyge- 
son y proteccion del epitelio corneal de las pestafias aberrantes 
en la triquiasis; también pueden usarse como medida transitoria 
antes de la cirugia definitiva del entropién. 
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Mantener la integridad corneal 


© Un descemetocele puede cubrirse temporalmente mediante la 
adaptacion cerrada de una lente blanda de didmetro grande 0 una 
lente escleral, para prevenir la perforacién y estimular la curacién. 

© Inmovilizacion y aposicién de los bordes de heridas corneales 
pequeiias. Las perforaciones algo mayores pueden sellarse con 
pegamento y la insercidn posterior de una lente de contacto para 
proteger el pegamento y evitar la irritacién de los parpados por 
la superficie irregular del pegamento. 


Otras indicaciones 


© Ptosis. Lentes de soporte de los parpados superiores en pacien- 
tes con miopatias oculares. 

© Mantenimiento de los fondos de saco para evitar la formacién 
de simbléfaron en conjuntivitis cicatrizantes. 

© La liberacién de farmacos por una lentilla de hidrogel embe- 
bida en medicacién tépica es una indicacién ocasional. 


Complicaciones 


Queratitis mecanica e hipoxica 


© Patogenia. Transmisién insuficiente de oxigeno a través de la 
lente. La adaptacién cerrada de una lente de contacto que no 
se mueva con el parpadeo impedira la circulacién de lagrima 
por debajo de la lente, lo que se agrava por el cierre palpebral si 
se lleva puesta para dormir. La hipoxia da lugar a metabolismo 
anaerobio, con la consiguiente acidosis lactica que inhibe los 
mecanismos normales de barrera y bombeo de la cérnea. 

© La queratitis punteada superficial es la complicacion mas comun. 

Su patron puede dar pistas sobre la etiologia. Por ejemplo, la tin- 

cin en las posiciones horarias de las 3 y las 9 se asocia a parpadeo 

incompleto y desecacién en usuarios de lentes de contacto rigidas. 
© Elsindrome de la lente cerrada se caracteriza por indentacion y 
tincion de un anillo de epitelio conjuntival alrededor de la cornea. 
© La hipoxia aguda da lugar a microquistes epiteliales (fig. 6.68A) 

y necrosis, asi como a ampollas endoteliales. Pueden formarse 

macroerosiones muy dolorosas varias horas después de quitar- 

se las lentillas tras un uso excesivamente prolongado. 

© La hipoxia crénica puede producir vascularizacién y depésito 
de lipidos (fig. 6.68B); los neovasos periféricos superficia- 
les < 1,5 mm son frecuentes en los pacientes miopes con lentes 
de contacto y deben vigilarse. 

© El tratamiento depende de la causa y puede incluir: 

o Aumentar la permeabilidad al oxigeno, adaptando una lente 
mas fina, una lente rigida permeable al gas 0 una lente blanda 
de hidrogel de silicona. 

© Modificar la adaptacion de la lentilla para favorecer su movi- 
miento. 

oO Reducir el tiempo de porte. 


Queratitis reactiva inmunitaria 
(por hipersensibilidad) 


Una respuesta de hipersensibilidad a antigenos bacterianos 0 a las 
sustancias quimicas empleadas en el mantenimiento de las lentillas 


CAPITULO 


puede dar lugar a la aparicion de infiltrados corneales marginales 

estériles; parece que el mecanismo patogénico es similar al de la 

queratitis marginal. 

© Signos. Hiperemia ocular leve mas infiltrados, a menudo peri- 
féricos, con defecto epitelial minimo o ausente (fig. 6.68C). 

© El tratamiento consiste en suspender el uso de la lente hasta que 
se resuelva el cuadro. En ocasiones pueden darse antibidticos 
y corticoides tdpicos, pero si el diagndéstico es dudoso, debe 
tratarse como las queratitis bacterianas. 


Queratitis toxica 


© Patogenia. Puede producirse una lesién quimica aguda por 
colocar la lentilla en el ojo sin neutralizar antes sustancias 
limpiadoras toxicas como el perdxido de hidrégeno. La expo- 
sicién prolongada a conservantes como tiomersal o cloruro de 
benzalconio puede dar lugar a toxicidad crénica. 
© Signos 
© Dolor agudo, enrojecimiento y quemosis al ponerse la lenti- 
lla, que puede tardar 48 h en desaparecer por completo. 
© Vascularizacion y cicatrizacion de la cornea (fig. 6.68D) y la 
conjuntiva limbica en casos crénicos. 
© El tratamiento puede implicar cambiar a lentes desechables 
diarias o usar antisépticos sin conservantes como el perdxido 
de hidrégeno. 


Queratitis supurativa 


El uso de lentes de contacto es el principal factor de riesgo para 
sufrir una queratitis bacteriana; probablemente las lentes rigidas 
son las que comportan menor riesgo. Las bacterias de la pelicula 
lagrimal normalmente son incapaces de unirse el epitelio corneal, 
pero, tras una abrasion y en un ambiente hipoxico, si pueden adhe- 
rirse e invadir el epitelio. Los microorganismos también pueden 
introducirse en la superficie corneal por mala higiene de las lentillas 
o el uso de agua de grifo para lavarlas. 


Conjuntivitis papilar gigante por lentes 
de contacto 


Véase el capitulo 5. 


ANOMALIAS CONGENITAS 


DE LA CORNEA Y EL GLOBO OCULAR 


Microcornea 


E] didmetro normal de la cérnea en el recién nacido es de 10 mm, 
alcanzandose el didmetro adulto de 12 mm sobre los 2 afios de edad. 
La microcornea es una rara enfermedad autosémica dominante 
(a veces esporadica), unilateral o bilateral, en la que el didmetro 
horizontal de la cornea es igual o inferior a10 mm a los 2 afios de vida 
(fig. 6.69A), o menor de 9 mm en el neonato; puede haber hiperme- 
tropia y una camara anterior aplanada, pero las otras dimensiones 
del ojo son normales. Puede asociarse a alteraciones oculares como 
glaucoma (por cierre angular y de angulo abierto), catarata congénita, 
leucoma (fig. 6.69B), vascularizacion fetal persistente, coloboma, 
hipoplasia del nervio dptico, aniridia y nanoftalmia. También se 
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Fig. 6.68 Complicaciones del uso de lentes de contacto. (A) Microquistes epiteliales por hipoxia aguda; (B) vasos fantasma 


y deposito de lipidos por hipoxia crdnica; (C) infiltrados marginales en una queratitis reactiva inmunitaria; (D) vascularizaci6n 
y cicatrizaci6n en queratitis toxica crénica. 


(Por cortesia de S. Tuft - figs. A y B; J. Dart - fig. D.) 
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Fig. 6.69 (A) Microcornea severa; (B) microcérnea y opacidad (leucoma) corneal. 
(Por cortesia de R. Fogla - fig. A.) 
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han descrito manifestaciones sistémicas asociadas. Deben tratarse 
el defecto de refraccién y la ambliopia como corresponda. 


Microftalmia 


La microftalmia (fig. 6.70A) es un trastorno en el que todo el ojo 
es pequefio, con una longitud axial al menos dos desviaciones 
estandar por debajo de la media para esa edad. La microftalmia 
simple o pura (nanoftalmia; v. mds adelante) designa un ojo de 
corta longitud pero estructuralmente normal, mientras que la 
microftalmia compleja se aplica a ojos con otros signos de dis- 
genesia, coloboma (fig. 6.70B) 0 quiste orbitario (fig. 6.70C) y otras 
diversas anomalias oculares. Puede ser unilateral o bilateral; si es 
unilateral, puede haber alteraciones en el otro ojo. La visién esta 
invariablemente afectada, en funcidn de la gravedad. Tipicamente 
es esporadico, habiéndose implicado mutaciones en numerosos 
genes. Alrededor del 50% de los casos pueden acompanarse de 
anomalias sistémicas, incluso en el SNC. Pueden estar implicadas 
causas ambientales, como el sindrome alcohdlico fetal e infecciones 
intrauterinas. 


Nanoftalmia 


En la nanoftalmia (microftalmia simple) todo el ojo es pequefio pero 
de estructura normal, generalmente de modo bilateral. Se asocia 
a problemas oculares como derrames uveales por engrosamiento 
escleral, glaucoma (sobre todo por cierre angular, al ser el cristalino 
relativamente grande para el tamafo del ojo), hipermetropia, ame- 
tropia (a menudo bilateral), ambliopia y estrabismo. En los nifios 
es fundamental tratar los defectos de refraccion y la ambliopia. La 
cirugia de catarata plantea problemas técnicos especiales; puede 
valorarse implantar una lente de alta potencia a medida para evitar 
la poliseudofaquia, con el consiguiente riesgo de precipitar un cierre 
angular. 


Anoftalmia 


La anoftalmia es la ausencia completa de cualquier estructura ocular 
visible (fig. 6.71A), aunque puede existir un residuo microftalmico 0 
un quiste (fig. 6.71B). Se asocia a otras anomalias como ausencia de 
musculos extraoculares, saco conjuntival pequefio y microbléfaron. 
Los factores etiologicos probablemente son similares a los de la 
microftalmia. 


Megalocornea 


La megalocornea es una rara enfermedad bilateral no progresiva, 
de herencia habitualmente recesiva ligada al cromosoma X; el 
90% de los pacientes afectados son hombres. El diametro horizon- 
tal de la cérnea adulta es de 13 mm 0 mas, con una camara anterior 
muy profunda (fig. 6.72A). Tipicamente hay miopia magna y 
astigmatismo, pero con agudeza visual corregida normal. Puede 
producirse subluxacién del cristalino por estiramiento zonular, 
y el sindrome de dispersién pigmentaria (v. capitulo 10) es muy 
habitual (fig. 6.72B). Se ha informado de numerosas asociaciones 
sistémicas. 


Fig. 6.70 (A) Microftalmia izquierda; (B) microftalmia izquierda 
y colobomas de iris bilaterales; (C) TC axial que muestra 
microftalmia derecha con quiste. 


(Por cortesia de L. Mackeen - fig. C.) 
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Fig. 6.71 (A) Anoftalmia simple bilateral; (B) anoftalmfa con quiste. 
(Por cortesia de U. Raina - fig. B.) 


Fig.6.72 Megalocornea. (A) Aspecto clinico; 

(B) hiperpigmentacién trabecular por dispersi6n de 
pigmento. 

(Por cortesia de C. Barry - fig. A.) 


Fig. 6.73 Esclerocornea. (A) Moderada; (B) grave. 
(Por cortesia de K. Nischal - fig. A.) 
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Fig. 6.74 Cornea plana. 
(Por cortesia de R. Visser.) 


Esclerocornea 


La esclerocornea es una enfermedad muy rara, normalmente bilate- 
ral, que puede asociarse a cornea plana (v. mas adelante). Los casos 
esporadicos son frecuentes, pero hay una forma mas leve de herencia 
AD y otra mas grave AR. La opacificacion corneal periférica, sin 


limite visible entre la esclera y la cornea, da la impresion de que el 


Fig.6.75 Queratectasia. 


Fig.6.76 Queratocono posterior. 
(Por cortesia de S. Johns.) 


diametro corneal esta disminuido en los casos leves o moderados 
(fig. 6.73A); en ocasiones se ve afectada toda la cérnea (fig. 6.73B). 


Cornea plana 


Es un trastorno bilateral extremadamente raro en el que la cornea es 
mas plana de lo normal (fig. 6.74), con un mayor radio de curvatura. 
Existe una disminucion pareja de la potencia refractiva que da lugar 
a hipermetropia alta. Se han descrito dos formas, siendo la cornea 
plana de tipo 1 (CNA1) mas leve que la de tipo 2. Son frecuentes 
otras anomalias oculares asociadas. 


Queratectasia 


La queratectasia es una enfermedad muy rara y, por lo general, uni- 
lateral que parece deberse a queratitis intrauterina con perforacién. 
Se caracteriza por protuberancia entre los parpados de una cornea 
gravemente opacificada y a veces vascularizada (fig. 6.75). A menudo 
se asocia a aumento de la PIO. 


Queratocono posterior 


E] queratocono posterior es un trastorno esporadico en el que existe 
un aumento unilateral y no progresivo de la curvatura de la superfi- 
cie corneal posterior. La superficie anterior es normal y la agudeza 
visual se mantiene relativamente indemne debido a la similitud de 
los indices de refraccion de la cornea y el humor acuoso. Se han 
descrito un tipo generalizado (con afectacion de toda la superficie 
corneal posterior) y otro localizado (indentacién posterior central 
o paracentral; fig. 6.76). 
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Cirugia corneal y refractiva 
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El trasplante (injerto) corneal consiste en la sustitucion de tejido 
corneal enfermo del huésped por cérnea donante sana. El injer- 
to corneal (queratoplastia) puede ser de espesor parcial (laminar 
anterior 0 posterior) o de espesor completo (penetrante). 


Indicaciones generales 


© La queratoplastia éptica se lleva a cabo para mejorar la vision. 
Las indicaciones mas importantes son queratocono, cicatri- 
zacion, distrofias corneales (fig. 7.1A), queratopatia bullosa 
seudofaquica y degeneraciones corneales. 

© Elinjerto tecténico puede realizarse para restaurar o mantener 
la integridad corneal en ojos con graves lesiones estructurales, 
como adelgazamiento con descemetocele (fig. 7.1B). 

e El trasplante de cornea terapéutico facilita la eliminacion del 
tejido corneal infectado en ojos que no respondan al tratamiento 
antimicrobiano (fig. 7.1C). 

© Los trasplantes estéticos pueden mejorar el aspecto de un ojo 
enfermo, pero se trata de una indicacién rara. 


Tejido donante 


El tejido donante debe obtenerse antes de 12-24 h tras la muerte. Hay 
que intentar que las edades del donante y el receptor sean similares; 
las corneas de nifios pequefios (de 3 afios o menos) solo se usan muy 
ocasionalmente, incluso para trasplantes pediatricos, ya que se aso- 
cian a problemas quirurgicos, refractivos y de rechazo. La mayoria 
de las corneas se almacenan antes del trasplante en «bancos de ojos» 
coordinados, donde antes de dispensarlas se someten a evaluaciones 
exhaustivas que incluyen una revision de los antecedentes médicos 
y analisis de sangre del donante para descartar contraindicaciones, 
asi como un examen microscépico del tejido con recuento de células 
endoteliales. Las corneas se conservan a baja temperatura (hasta 
7-10 dias) o en medios de cultivo de érganos (4 semanas) hasta que 
se necesiten; se comprueba que no hay contaminacion infecciosa 
mediante cultivos. A continuaci6n se exponen las contraindicacio- 
nes a la donacion de tejido ocular, aunque hay variaciones segun 
los paises y la lista no es exhaustiva: 
© Muerte por causa desconocida. 
© Ciertas infecciones sistémicas, como virus de la inmunodefi- 
ciencia humana (VIH), hepatitis viricas, sifilis, rubéola congé- 
nita, tuberculosis, septicemia y paludismo activo. 
© Antecedentes de conductas de alto riesgo para VIH y hepatitis, 
como relaciones sexuales con personas seropositivas para VIH, 
relaciones homosexuales masculinas, drogadiccién por via 
intravenosa y prostitucion. 
© En los ultimos 12 meses: relaciones sexuales con personas con 
conductas de alto riesgo, individuos que han vivido en ciertas 
partes de Africa o que han recibido concentrados de factores 
de coagulacion; tatuajes, acupuntura o piercings en la oreja o el 
cuerpo; 0 estancia en prision. 
© Enfermedades infecciosas o posiblemente infecciosas del sis- 
tema nervioso central, como enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, 


Fig. 7.1 (A) Queratoplastia penetrante Optica por distrofia 
corneal macular; (B) injerto laminar tect6nico en parche por 
descemetocele; (C) queratoplastia penetrante en queratitis 
por Pseudomonas; se observan una catarata densa y 
sinequias posteriores. 


(Por cortesia de S. Tuft - fig. B.) 


booksmedicos.org 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 


Wea 


Fig. 7.2 Retroiluminacio6n de una cornea densamente 
vascularizada debido a una queratitis por herpes simple 
recidivante. 

(Por cortesia de C. Barry.) 


panencefalitis esclerosante sistémica, leucoencefalopatia multi- 
focal progresiva, encefalitis, enfermedad de Alzheimer y otras 
demencias, enfermedad de Parkinson, esclerosis multiple y 
enfermedad de la motoneurona. 

Receptores de trasplantes de érganos. 

Receptores de hormona de crecimiento procedente de hipéfisis 
humana. 

Cirugia cerebral o vertebral antes de 1992. 

La mayoria de los canceres hematoldgicos. 

Enfermedades oculares, como inflamaciones y aquellas que pueden 
poner en peligro el resultado del injerto, algunos tumores oculares 
malignos (p. ej., retinoblastoma) y cirugia refractiva corneal. 


Factores pronosticos del receptor 


Los siguientes factores del receptor pueden afectar al prondéstico del 

injerto corneal, por lo que, si es posible, deben corregirse antes de la 

cirugia. En general, los casos mas favorables son el queratocono, 
la cicatrizacion localizada y las distrofias. 

@ Vascularizacién estromal grave (fig. 7.2), anestesia corneal, 
adelgazamiento extremo en la futura unién huésped-injerto e 
inflamacion corneal activa. 

© Anomalias de los parpados, como blefaritis, ectropién, entro- 
pion y triquiasis; deben solucionarse antes de la cirugia. 

© Formas recurrentes o progresivas de inflamacién conjuntival, 

como conjuntivitis atopica y penfigoide ocular cicatricial. 

Disfuncion de la pelicula lagrimal. 

Sinequias anteriores. 

Glaucoma mal controlado. 


Uveitis. 


Cada vez se practican mas injertos laminares de cérnea, pero la 
queratoplastia de espesor total sigue siendo una operacion frecuente, 


Fig.7.3 Resecci6dn del tejido del huésped. (A) Trepanacién 
de espesor parcial; (B) incision hasta la camara anterior; 
(C), (D) y (E) se completa la resecci6n; (F) inyecci6n de un 
colchon de viscoelastico. 


(Por cortesia de R. Fogla.) 


indicada para enfermedades que afectan a todas las capas corneales. 

Los puntos clave para esta cirugia son: 

@ El tamano habitual del injerto es 7,5 mm; tamafios menores 
pueden deparar un gran astigmatismo, mientras que los dia- 
metros mayores se asocian a mayor frecuencia de formacién 
de sinequias anteriores periféricas y elevacién de la presién 
intraocular (PIO). 

© El botén donante suele ser alrededor de 0,25 mm mayor que el 
diametro del lecho receptor. 

© La preparacién de la cornea donante siempre debe preceder a la 
escisién del tejido del huésped (fig. 7.3), ya que, si hay problemas 
en la primera, no se podra completar la cirugia. 

© Es frecuente la trepanacién tanto manual con guia mecanica 
como automatizada (incluida la trepanacion con laser). 

© El injerto puede fijarse con puntos sueltos (v. fig. 7.1C), sutura 
continua (fig. 7.4) o una combinacién de ambas técnicas. 


Tratamiento postoperatorio 


© Los corticoides tépicos (p. ej., acetato de prednisolona al 1% 
o fosfato de dexametasona al 0,1%) se utilizan para disminuir 


el riesgo de rechazo inmunoldgico del injerto. Inicialmente 


a 3 es 
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Fig. 7.4 Queratoplastia penetrante con sutura continua. 
(Por cortesia de C. Barry.) 
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suelen administrarse cada 2 h, con reduccién gradual segun 
la probabilidad de rechazo y la evolucién clinica. Es frecuente 
mantener los corticoides con dosis bajas a largo plazo, como 
una vez al dia durante 1 afio o mas. 

Otros inmunosupresores, como la azatioprina oral y la ciclos- 
porina tdpica y sistémica, suelen reservarse para pacientes de 
alto riesgo. 

Cicloplejia (p. ej., homatropina al 2% cada 12 h) tipicamente 
durante 1-2 semanas. 

Puede usarse aciclovir oral en el contexto de una queratitis 
previa por herpes simple para disminuir el riesgo de recurrencia. 
Control de la PIO. La tonometria por aplanamiento es relativa- 
mente poco fiable, por lo que durante el periodo postoperatorio 
precoz suele recurrirse a otros métodos de tonometria. 

La retirada de suturas se lleva a cabo cuando la union injerto- 
huésped ha cicatrizado, normalmente al cabo de 12-18 meses, 
aunque en pacientes ancianos puede tardar mucho mas. Los 
puntos sueltos rotos 0 aflojados deben extraerse en cuanto se 
identifiquen, porque favorecen el rechazo. 


Complicaciones postoperatorias 


Precoces. Defectos epiteliales persistentes, suturas flojas o 
expuestas (riesgo de infeccion [fig. 7.5A], reaccion estéril 
intensa, hipertrofia papilar), fugas por la herida (a veces con 
atalamia o prolapso de iris), uveitis, elevacién de la PIO, rotura 
traumatica del injerto (fig. 7.5B), edema macular cistoide, que- 
ratitis microbiana (fig. 7.5C), endoftalmitis (fig. 75D) y rechazo 
(v. mas adelante). Una complicacion rara es la pupila en midria- 
sis arreactiva (sindrome de Urrets-Zavalia). 

Tardias. Astigmatismo, recurrencia de la enfermedad de 
base, dehiscencia tardia de la herida, formacién de membrana 
retrocorneal, glaucoma, rechazo (v. mas adelante) y fracaso del 
injerto sin rechazo. 


Rechazo del injerto corneal 


Puede producirse el rechazo inmunoldgico de cualquier capa de la 


cornea, bien de capas aisladas (endotelial, estromal y epitelial) 0, mas 


habitualmente, de una combinacién de ellas. También puede haber 


Fig. 7.5 Complicaciones postoperatorias precoces. (A) Sutura continua aflojada con probable infeccién y rechazo; (B) rotura 
traumatica del injerto y extrusi6n de lente intraocular; (C) queratitis microbiana; (D) endoftalmitis. 
(Por cortesia de C. Barry - fig. A; R. Bates - fig. B; S. Tuft - fig. D.) 
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un fracaso primario del injerto en ausencia de rechazo, aunque el 


rechazo es un factor contribuyente habitual. 


Patogenia. El injerto corneal tiene privilegios inmunoldgicos 
por la ausencia de vasos sanguineos y linfaticos, asi como por 
la presencia de relativamente pocas células presentadoras de 
antigenos; la inflamacion y la neovascularizacion contribuyen 
a la pérdida de estos privilegios. Los factores predisponentes 
de rechazo mas importantes son los injertos excéntricos 0 
grandes (mas de 8 mm de didmetro), la infeccién (sobre todo 
herpética), el glaucoma y la queratoplastia previa. Si el huésped 
se sensibiliza frente a los antigenos de histocompatibilidad 
presentes en la cérnea donante, puede aparecer rechazo. La 
compatibilidad de los antigenos leucocitarios humanos (HLA) 
entre donante y receptor tiene un pequefioo efecto beneficioso 
sobre la supervivencia del injerto. 

Sintomas. Son tipicos la vision borrosa, el enrojecimiento, la 
fotofobia y el dolor, aunque muchos casos son asintomaticos 
hasta que ya se ha establecido el rechazo. El momento de su 


aparicion es muy variable, y pueden ocurrir desde pocos dias 

hasta varios afios después de la queratoplastia. 

Los signos varian segun el tipo de injerto. 

© Lacongestion ciliar asociada a uveitis anterior es una mani- 
festacion precoz (fig. 7.6A). 

o Elrechazo epitelial puede acompajiarse de una linea elevada 
de epitelio anormal (fig. 7.6B) en un ojo tranquilo o con 
inflamacion leve, que aparece por término medio sobre los 
3 meses; en estos casos puede no ser necesario intensificar 
el tratamiento. 

o El rechazo subepitelial se caracteriza por infiltrados sub- 
epiteliales que recuerdan a una infeccién por adenovirus 
(manchas de Krachmer; fig. 7.6C) en la cornea donante, 
con edema y opacificacion por infiltracién a un nivel mas 
profundo. 

o Elrechazo estromal muestra turbidez mas profunda. Puede 
ser cronico o hiperagudo, este ultimo asociado a rechazo 
endotelial. 


Fig.7.6 Rechazo de aloinjerto. (A) Congestion ciliar; (B) linea epitelial prominente en el rechazo epitelial; (C) manchas de 
Krachmer; (D) rechazo endotelial con linea de Khodadoust. 
(Por cortesia de S. Tuft - figs. A, B y C.) 
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o El rechazo endotelial se caracteriza por un patrén lineal de 
precipitados queraticos (linea de Khodadoust; fig. 7.6D) 
asociado a un area de inflamacién en el borde del injerto. 

oO Eledema estromal indica fracaso endotelial. 

© Tratamiento. El tratamiento intensivo precoz aumenta mucho 
la probabilidad de revertir el rechazo. Suele requerirse la pauta 
mas intensa para los rechazos endoteliales, seguidos en orden 
de gravedad por el estromal, el subepitelial y el epitelial. Es 
fundamental vigilar la PIO. 

© Los corticoides topicos sin conservantes cada hora, de dia y de 
noche, son el pilar del tratamiento. La frecuencia se reducira 
gradualmente a lo largo de varias semanas. Puede usarse 
pomada de corticoide al acostarse cuando se vaya reduciendo 
la pauta. Los pacientes de alto riesgo deben mantenerse con la 
maxima terapia topica tolerada (p. ej., acetato de prednisolona 
al 1% cuatro veces al dia) durante un periodo prolongado. 

oO Cicloplejia topica (p. ej., homatropina al 2% 0 atropina al 1% 
una 0 dos veces al dia). 

oO La ciclosporina tépica al 0,05-2% puede ser util, pero tarda 
en hacer efecto. 

© Corticoides sistémicos. Prednisolona oral en dosis de 
1 mg/kg/dia durante 1-2 semanas con reduccion gradual; si 
se administra en los primeros 8 dias, la metilprednisolona 
intravenosa en dosis de 500 mg diarios durante 3 dias puede 
ser especialmente eficaz, dado que suprime el rechazo y dis- 
minuye el riesgo de futuros episodios. 

o A veces se usa la inyeccién subconjuntival de corticoides 
(p. ej., 0,5 ml de dexametasona 4 mg/ml). 

© Otros inmunosupresores sistémicos como ciclosporina, 
tacrolimus o azatioprina. 

© El diagnéstico diferencial incluye el fracaso del injerto (sin 

inflamacién), queratitis infecciosa (incluidas la herpética y 

la queratitis por hongos), uveitis, reaccién estéril a la sutura, 

aumento de la PIO e invasion epitelial. 


Queratoplastia laminar superficial 


Consiste en una reseccién de espesor parcial del epitelio y el estro- 
ma corneal, dejando el endotelio y parte del estroma profundo 
como lecho donde asentar una cornea donante de espesor parcial 
adecuado. El area del injerto depende de la extensidn del proceso 
patoldgico que se vaya a tratar. 

@ Indicaciones 

© Opacificacién del tercio superficial del estroma corneal que 
no se deba a una enfermedad con riesgo de recurrencia. 

oO Adelgazamiento o infiltracién corneal periférica como en el 
pterigion recidivado, la degeneracion marginal de Terrien y 
los dermoides u otros tumores limbicos. 

oO Adelgazamiento localizado o formacion de descemetocele 
(v. fig. 7.1B). 


Queratoplastia laminar anterior profunda 


La queratoplastia laminar anterior profunda (QLAP) es una técnica 
en la que se extrae el tejido corneal casi hasta el nivel de la membra- 
na de Descemet. Una ventaja tedrica es el menor riesgo de rechazo, 
ya que no se trasplanta endotelio, la principal diana del rechazo. 


Fig.7.7 Queratoplastia laminar anterior profunda por 
causticaci6n. También se ha realizado un autoinjerto del 
limbo y la conjuntiva en la parte superior. 


Su principal dificultad técnica radica en que debe profundizarse la 

diseccién corneal tan cerca como sea posible de la membrana de 

Descemet sin perforarla, ya que, de no ser asi, puede verse afectado 

el resultado visual. 

© Indicaciones 
oO Enfermedades que afecten al 95% anterior del grosor corneal, 

con endotelio normal y ausencia de roturas o cicatrices en la 
membrana de Descemet (p. ej., queratocono sin antecedente 
de hidropesia aguda, traumatismos superficiales; fig. 7.7). 

o Enfermedades inflamatorias crénicas, como la queratocon- 
juntivitis atopica, que comportan mayor riesgo de rechazo 
del injerto. 

© Ventajas 
© Sin riesgo de rechazo endotelial, aunque si puede ocurrir 

rechazo epitelial, subepitelial o estromal. 

© Menosastigmatismo y un globo ocular estructuralmente mas 
resistente en comparacion con la queratoplastia penetrante. 

© Mayor disponibilidad de tejido donante, ya que la calidad 
del endotelio es irrelevante. 

@ Inconvenientes 
© Cirugia mas larga y dificultosa, con alto riesgo de perfora- 

cién. 

© La turbidez de la interfase puede limitar la mejor agudeza 
visual final. 

@ El tratamiento postoperatorio es similar al de la queratoplastia 
penetrante, salvo por la menor intensidad de la corticoterapia 
topica y porque las suturas normalmente pueden retirarse al 
cabo de 6 meses. 


Queratoplastia endotelial 


La queratoplastia endotelial consiste en la extraccién unicamente del 
endotelio afectado junto con la membrana de Descemet (MD) a través 
de una incision corneoescleral o corneal de pequefio tamafio (2,8-5 mm), 
por la que se introduce el tejido donante doblado. La queratoplastia 
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Fig. 7.8 Rechazo en injerto endotelial. 
(Por cortesia de C. Barry.) 


endotelial (automatizada) con pelado de Descemet (DSAEK, por sus 
siglas en inglés) usa un microqueratomo automatizado para preparar 
el tejido donante, y actualmente es la técnica mas practicada; en ella se 
trasplanta un pequefio espesor de estroma posterior junto a la MD y 
el endotelio. La queratoplastia endotelial de membrana de Descemet 
(DMEK, por sus siglas en inglés) es un procedimiento mas reciente 
en el que solo se trasplantan la MD y el endotelio, con lo que parecen 
obtenerse mejores resultados visuales y una menor tasa de rechazos, 
aunque hay mas riesgo de complicaciones intraoperatorias. 
@ Indicaciones. Enfermedades del endotelio, como la distrofia 

corneal endotelial de Fuchs. 
© Ventajas 

© Relativamente poco cambio refractivo y un globo ocular 

estructuralmente mas integro. 
oO Rehabilitacién visual mas rapida que en la queratoplastia 
penetrante. 

O Requiere muy pocas suturas. 
© Inconvenientes 

© Curva de aprendizaje considerable. 

O Se requiere un equipamiento especializado. 

© Sigue habiendo riesgo de rechazo endotelial (fig. 7.8). 


Se han descrito diversas técnicas para intentar reponer la poblacién 
de células madre del limbo en pacientes con enfermedad grave de la 
superficie ocular y deficiencia de células madre asociada. Entre ellas 
se incluyen el trasplante de un area del limbo de tamajio limitado 
procedente del otro ojo sano (v. fig. 7.7), el trasplante completo 
del limbo con un anillo donante y la expansion ex vivo mediante 
cultivo de células madre del huésped o un donante para su posterior 
trasplante. Ain se sigue investigando para desarrollar una técnica 
plenamente satisfactoria. 


Las queratoprotesis (fig. 7.9A) son implantes de cornea artificial 
usados en pacientes no aptos para una queratoplastia. La moderna 
osteoodontoqueratoproétesis esta formada por la raiz de un diente 


y hueso del alvéolo dental del propio paciente, que soportan un 
cilindro dptico central, y se recubre habitualmente con un injerto 
de mucosa bucal. Es una cirugia dificil y prolongada que se lleva a 
cabo en dos fases, separadas entre 2 y 4 meses. 
@ Indicaciones 
oO Ceguera bilateral por afecciones del segmento anterior gra- 
ves, pero inactivas, sin posibilidades realistas de éxito con 
una queratoplastia convencional, por ejemplo, sindrome de 
Stevens-Johnson, penfigoide ocular cicatricial, causticacio- 
nes y tracoma. 
oO Agudeza visual de contar dedos 0 inferior en el ojo mejor. 
oO Nervio 6ptico y funcién retiniana intactos, sin neuropatia 
Optica glaucomatosa significativa. 
© Paciente muy motivado. 
© Complicaciones. Glaucoma (hasta el 75% de casos), formacién 
de membrana por detras de la queratoprotesis (fig. 7.9B), incli- 
naciOn o extrusién, desprendimiento de retina y endoftalmitis. 
El tratamiento del glaucoma es extremadamente complejo. 


Fig. 7.9 (A) Queratoprotesis; (B) formaci6n de membrana por 
detras de la protesis con desprendimiento de retina en 
embudo asociado. 

(Por cortesia de C. Barry.) 
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© Resultados. Aproximadamente el 80% de los pacientes alcanzan 
una agudeza visual entre contar dedos y 6/12, y en ocasiones 
incluso mejor. Los fracasos a menudo se deben a disfuncion 
previa del nervio dptico o la retina. 


La cirugia refractiva comprende diversas intervenciones dirigidas 
a cambiar la refraccién del ojo modificando sus principales com- 
ponentes refractivos: la cornea o el cristalino. Pueden corregirse la 
miopia, la hipermetropia y el astigmatismo, aunque todavia no se 
ha conseguido un método satisfactorio para compensar la presbicia. 


Correccion de la miopia 


© Las operaciones de ablacién superficial (v. mas adelante) 
pueden corregir grados leves a moderados de miopia. 

© La queratomileusis in situ asistida con laser (LASIK; v. mas 
adelante) puede corregir miopias moderadas 0 altas segun el 
grosor corneal inicial, pero, para defectos refractivos extremos, 
se requiere alguno de los procedimientos intraoculares descritos 
mas adelante. 

@ La extraccién de lenticula refractiva (v. mas adelante) es una 
técnica mas reciente para la correccién de la miopia y el astig- 
matismo midpico. 

© La extraccion de cristalino transparente consigue resultados 
visuales muy buenos, pero conlleva un pequeno riesgo de com- 
plicaciones inherentes a la cirugia de catarata (v. capitulo 9), 
especialmente desprendimiento de retina en miopes magnos. 

© Implante de fijacion iridiana («con pinzas de langosta»; 
fig. 7.10A); puede complicarse con subluxacién o dislocacién 
por liberacion de uno o ambos anclajes (fig. 7.10B), ovaliza- 
cion pupilar, pérdida de células endoteliales, catarata, glaucoma 
por bloqueo pupilar y desprendimiento de retina. 

© Elimplante faquico de camara posterior (lente de contacto 
implantable, ICL) se inserta por detras del iris y delante del 
cristalino (fig. 7.10C), apoyado en el surco ciliar. La lente esta 
compuesta por un material derivado del colageno (colamero) 
y su potencia puede variar entre —3 D y —20,5 D. Los resulta- 
dos visuales suelen ser muy buenos, pero puede haber com- 
plicaciones como uveitis, bloqueo pupilar, pérdida de células 
endoteliales, formacién de catarata y desprendimiento de retina. 

© La queratotomia radial (fig. 7.11) actualmente solo tiene interés 
histérico. 


Fig. 7.10 Implantes intraoculares faquicos para correccién 
de la miopjia. (A) Implante de camara anterior de fijaci6n 
iridiana sujeto a las 3 y 9 h; (B) subluxaci6on inferior con 
descompensacion endotelial inferior resultante; obsérvese 
también la iridectomia para prevenir el bloqueo pupilar; 

(C) colocaci6n de una lente faquica de camara posterior 
entre el iris y la superficie anterior del cristalino. 


(Por cortesia de Y. Kerdraon - fig. B; J. Krachmer, M. Mannis y E. Holland, 
de Cornea, Mosby 2005 - fig. C.) 
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Fig. 7.11 Queratotomia radial. 
(Por cortesia de C. Barry.) 


Correccion de la hipermetropia 


@ Las operaciones con ablacién superficial pueden corregir 
grados bajos de hipermetropia. 
La LASIK puede corregir hasta 4 D. 

© La queratoplastia conductiva (CK) consiste en la aplicacion de 
energia de radiofrecuencia al estroma corneal. Puede corregir 
grados bajos a moderados de hipermetropia y astigmatismo 
hipermetropico. Se realizan uno o dos anillos de quemaduras en la 
cornea periférica mediante una sonda. La consiguiente contracci6n 
estromal por el calor se acompafia de un aumento de la curvatura 
central de la cornea. Puede haber una regresi6n significativa de su 
efecto, pero la operacion puede repetirse. La CK también puede ser 


util para la presbicia (v. mas adelante). Son raras las complicaciones. 


Fig. 7.13 Correccion del astigmatismo. (A) Queratotomia 

© La termoqueratoplastia con laser de holmio puede corregir la arqueada; (B) implante intraocular torico; las marcas sobre 
hipermetropia leve. Se colocan uno o dos anillos de quemaduras la lente (flechas) facilitan su orientaci6n correcta. 
de laser en la media periferia corneal (fig. 7.12). Al igual que en (Por cortesia de C. Barry - fig. A.) 


la CK, la contraccién térmica del estroma da lugar a un aumento 
de la curvatura corneal. Su efecto se pierde con el tiempo, pero 
puede repetirse el tratamiento. 

© Otras modalidades serian la extraccién de cristalino trans- 
parente y los implantes de lentes faquicas, como se ha descrito 
anteriormente para la miopia. Las operaciones quirurgicas 
intraoculares son la unica opcién para los grados altos de hiper- 
metropia. 


Correccion del astigmatismo 


© Incisiones limbicas relajantes/queratotomia arqueada. Se 
practican unas incisiones arciformes apareadas en lados opues- 
tos de la cornea (fig. 7.13A) sobre el eje del cilindro «positivo» 
(el meridiano mas curvo) que se debe corregir. El aplanamien- 
to resultante del meridiano mas curvo acoplado a un aumento 
menor de la curvatura del meridiano mas plano perpendicular 
Fig. 7.12 Termoqueratoplastia. a las incisiones reduce el astigmatismo. El resultado deseado 
(Por cortesia de H. Nano Jr.) puede controlarse modificando la longitud y profundidad de 
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las incisiones y su distancia al centro optico de la cornea. La 
queratotomia arqueada puede combinarse con suturas de com- 
presion en el meridiano perpendicular cuando se traten altos 
grados de astigmatismo, como, por ejemplo, después de una 
queratoplastia penetrante. 

© La queratectomia fotorrefractiva (QFR) y la LASEK pueden 
corregir hasta 3 D. 
La LASIK puede corregir hasta 5 D. 

© La cirugia del cristalino implica el uso de una lente intraocular 
«torica» con correccion astigmiatica (fig. 7.13B). En una pequefia 
minoria de casos se produce rotacion postoperatoria del implan- 
te respecto al eje deseado. 

© Queratoplastia conductiva (v. anteriormente «Correccién de 
la hipermetropia»). 


Correccion de la presbicia 


© Extraccion del cristalino, ya sea para tratar la catarata o por fines 

meramente refractivos (extraccién de cristalino transparente o 

lensectomia refractiva). Se esta investigando intensamente para 

crear implantes de lentes con capacidad de acomodacion. 

oO La implantacién de una lente intraocular (LIO) multifocal, 
bifocal o «acomodativa»/seudoacomodativa puede restau- 
rar 6pticamente cierta vision para cerca, aunque es normal 
seguir teniendo que usar gafas de lectura para determinadas 
tareas. Aunque muchos receptores de LIO multifocales se 
encuentran muy contentos del resultado visual, una minoria 
significativa de pacientes quedan insatisfechos, principal- 
mente por el deslumbramiento nocturno y la pérdida de 
sensibilidad al contraste. Alrededor del 10% de los pacientes 
que reciben una LIO multifocal se someten posteriormente a 
un intercambio de LIO, de mayor riesgo quirurgico. En algu- 
nas jurisdicciones, la implantacién de una LIO multifocal es 
una contraindicaci6n para conservar una licencia de piloto 
privado o comercial, 0 para el servicio militar. 

oO La «monovisién» consiste en planificar los objetivos refrac- 
tivos obtenidos con las LIO, de modo que un ojo (normal- 
mente el dominante) quede con una visién nitida sin correc- 
cion para lejos, y el otro para vision intermedia 0 cercana, 
consiguiendo una buena vision tanto de lejos como de cerca 
cuando se usan ambos ojos a la vez. 

© Algunos estudios muestran niveles similares de vision funcio- 
nal de cerca usando LIO monofocales optimizadas para la dis- 
tancia en ambos ojos en comparacion con las LIO multifocales. 

© Queratoplastia conductiva (v. anteriormente «Correccién de 
la hipermetropia»). Hay trabajos que avalan que la CK puede 
conferir cierto grado de funcionalidad multifocal a la cornea. 

© Lamonovisién inducida por laser es el uso de la cirugia refrac- 
tiva con laser para optimizar un ojo para lejos y el otro para 
visién cercana o intermedia (v. anteriormente en «Extraccién 
del cristalino»). 

© Multifocalidad corneal. Se esta trabajando en diversos métodos 
para modificar con un laser la forma de la cornea, de modo que 
se induzca un efecto bifocal o transicional. 

© Cirugia de expansion escleral. Los resultados de esta técnica 
han sido inconsistentes y poco predecibles, por lo que no se ha 
popularizado. 


© Los implantes intraestromales (fig. 7.14A-D) normalmente 


mejoran de forma significativa la presbicia, aunque algunos 
de los materiales utilizados en el pasado tenian problemas de 
biocompatibilidad, y la aparicidn de complicaciones, como la 
extrusion (fig. 7.14E), puede obligar a explantarlos. 

© Modificaci6n con laser del cristalino. Se esta investigando el 
empleo de un laser de femtosegundo para modular la elasticidad 
del cristalino. 


Cirugia refractiva con laser 


Para que desaparezca cualquier posible distorsion corneal inducida 
por lentes de contacto antes de la queratometria definitiva, conviene 
suspender el uso de las lentillas blandas durante 2 semanas, y de las 
lentes rigidas permeables al gas un minimo de 3 semanas (algunos 
cirujanos sugieren 1 semana por cada afio de uso de lentes). 


Queratomileusis in situ asistida con laser 


La LASIK es la operacion refractiva mas comun. E] laser de excime- 
ros, que consigue la ablacion de tejido a una profundidad precisa sin 
apenas alteracién de las areas circundantes, se usa para remodelar 
el estroma corneal expuesto mediante la creacién de un colgajo 
(flap) superficial, que se mantiene sujeto por una bisagra de tejido 
que permite recolocar dicho colgajo de forma precisa y segura. La 
miopia se corrige mediante aplanamiento por ablacion central, y 
la hipermetropia, mediante ablacién periférica, de modo que el 
centro se haga mas curvo. Normalmente, la LASIK puede usarse 
para tratar defectos de refraccidn mayores que con las técnicas 
de ablacion superficial (v. mas adelante): hipermetropia hasta 
4 D, astigmatismo hasta 5 D y miopia hasta 12 D, segtin el espesor 
corneal inicial. Para disminuir el riesgo de ectasia posquirurgica tras 
la ablacion con laser, debe quedar un lecho corneal residual con un 
grosor minimo de 250 wm. En consecuencia, la cantidad de tejido 
eliminado y, por tanto, el grado de defecto refractivo corregible 
estan limitados por el espesor original de la cérnea; los defectos de 
refraccion muy acusados solo pueden solucionarse con una opera- 
cidn intraocular. Ademas de que puede tratar un mayor rango de 
defectos refractivos, las ventajas de la LASIK respecto a la ablacion 
superficial son menores molestias postoperatorias, rehabilita- 
cién visual mas rapida, estabilizacién de la refracci6n mas tem- 
prana y menor turbidez estromal. Su principal inconveniente es el 
riesgo de complicaciones importantes relacionadas con el colgajo. 
@ Técnica 

© Se coloca sobre el ojo un anillo de succion centrado en la 
cornea; esto aumenta considerablemente la PIO. 

o Elanillo estabiliza el ojo y proporciona una guia que per- 
mite el avance del microqueratomo mecanico a través de la 
cornea para cortar un colgajo fino. El colgajo también puede 
crearse con un microqueratomo laser de femtosegundo (y 
recientemente de picosegundo). 

oO Seaparta el colgajo (fig. 7.15A), se remodela el lecho estromal 
y se vuelve a colocar el colgajo. 

© Complicaciones intraoperatorias. Formacion de «ojales» 

(penetracidn) del colgajo, amputacién del colgajo, creacién de 

un colgajo incompleto o irregular y, rara vez, penetracion en la 

camara anterior. 
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© Complicaciones postoperatorias 


Fig. 7.14 Implantes intraestromales para la correcci6n de la 
presbicia. (A) y (B) Implante refractivo; (C) y (D) implante con 
pequeno orificio central, basado en el efecto estenopeico; 
(E) extrusi6n parcial de implante refractivo. 

(Por cortesia de C. Barry.) 


© Defectos epiteliales persistentes. 


© La inestabilidad de la lagrima es casi universal y puede © Invasion epitelial bajo el colgajo (fig. 7.15D). 

requerir tratamiento. oO La queratitis laminar difusa («arenas del Séhara»; fig. 7.15E) 
© Pliegues (fig. 7.15B), distorsién o dislocacién del colgajo. puede aparecer 1-7 dias después de la LASIK. Se caracteriza 
oO Turbidez subepitelial (fig. 7.15C), con el consiguiente des- por depésitos granulares en la interfase del colgajo. Requiere 


lumbramiento, sobre todo de noche. 


un tratamiento intensivo con corticoides y antibidticos. 
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AAs Cirugia refractiva 


Fig. 7.15 Queratomileusis in situ asistida con laser (LASIK). (A) Elevaci6n del colgajo; (B) pliegues del colgajo; (C) turbidez 
subepitelial; (D) invasi6n epitelial; (E) queratitis laminar difusa («arenas del Sahara»); (F) queratitis bacteriana. 
(Por cortesia de Eye Academy - fig. A; S. Tuft - figs. B y E; H. Nano Jr. - fig. C; C. Barry - fig. D; R. Bates - fig. F.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


oO La queratitis bacteriana (fig. 7.15F) es rara. 

© Ectasia corneal (v. capitulo 6). El queratocono atipico (oculto 
o muy leve) y un grosor corneal escaso tras la ablacion son 
los principales factores de riesgo, por lo que en todo paciente 
que vaya a someterse a cirugia refractiva debe llevarse a 
cabo un estudio minucioso para detectar cualquier predis- 
posicion. 


Operaciones de ablacion superficial 


Al igual que la LASIK, la QFR emplea la ablacion con laser de exci- 
meros para remodelar la cornea. La QFR puede corregir hasta 6 D de 
miopia (a veces mas), unas 3 D de astigmatismo y la hipermetropia 
baja o moderada. Sus principales desventajas frente a la LASIK son 
el rango algo menor de defectos de refraccion corregibles, y un ritmo 
variable y mas lento de curacién epitelial, con molestias postopera- 
torias impredecibles. Sin embargo, al no crearse colgajo, hay menos 
peligro de complicaciones graves, como ectasia corneal y dislocacion 
tardia del colgajo, y puede ser la técnica de eleccién en pacientes con un 
riesgo algo mayor de lo normal de lesiones oculares por sus actividades 
laborales 0 de ocio. La QFR esta indicada en pacientes que no se con- 
sideren idéneos para LASIK por un espesor corneal bajo; ademas, las 
técnicas de ablacién superficial podrian ser preferibles a la LASIK en 
casos con enfermedad de la membrana basal epitelial, antecedentes de 
trasplante corneal o queratotomia radial, y pupila de diametro grande. 
@ Técnica 
oO Se elimina el epitelio corneal antes de la ablacidn con laser; 
puede usarse una esponja de celulosa, un cepillo automatico 
(cepillo epitelial de Amoils) y alcohol. 
© Se realiza la ablacion de la membrana de Bowman y el estro- 
ma anterior (fig. 7.16), lo que suele tardar entre 30 y 60 s. 


Fig. 7.16 Ablacidn corneal durante la queratectomia 
fotorrefractiva (QFR o ablacion de superficie [con laser] 
avanzada [ASA/ASLA]). 


(Por cortesia de C. Barry.) 


Cirugia corneal y refractiva 


CAPITULO 


Zi 


En los aparatos modernos, sofisticados sistemas de rastreo 


ajustan la posicion del laser a los movimientos oculares, y 
la operacion se detiene si se produce un descentramiento 
significativo del ojo. 

o Elepitelio suele sanar en el plazo del 48-72 h. Se suele colo- 
car una lente de contacto protectora para aliviar las moles- 
tias. Aparece de modo invariable cierto grado de turbidez 
subepitelial en las primeras 2 semanas, que persiste durante 
semanas 0 meses. Es raro que afecte a la agudeza visual final, 
pero puede haber pérdida de contraste y deslumbramiento 
nocturno. La aplicacion intraoperatoria de mitomicina C 
puede reducir la turbidez. 

© Complicaciones. Defectos epiteliales de curacién lenta, turbi- 
dez corneal con visién borrosa y halos, mala vision nocturna 

y regresion del defecto refractivo. Son raros otros problemas, 

como ablacién descentrada, cicatrizacion, curacion epitelial 

anormal, astigmatismo irregular, hipoestesia, infiltrados esté- 
riles, infeccién y necrosis corneal aguda. 

©@ Variantes de la QFR. Se han descrito una serie de modifi- 
caciones técnicas con su consiguiente terminologia: LASEK 

(queratomileusis epitelial con laser o queratectomia subepitelial 

asistida con laser) epi-LASIK (LASIK epipolis 0 epitelial; epipolis 

significa «superficial» en griego), QFR modificada, ablacion 
superficial (con laser) avanzada (ASA o ASLA) y trans-QFR 

(QER transepitelial). Todas ellas son variantes de la QFR que 

pretenden reducir las molestias y la turbidez poslaser y acelerar 

la recuperacion visual; ASA y QFR modificada son términos 
que a veces se usan de modo general para referirse a todas las 
operaciones de ablacién superficial. En la LASEK se separa el 
epitelio tras desprenderlo con un tratamiento previo de alcohol 
diluido, se aplica el laser y se repone el epitelio. El epi- LASIK 
emplea un dispositivo mecanico, el epiqueratomo, para levantar 
una lamina de epitelio unida por una bisagra mediante una osci- 
lacion de una hoja de plastico roma, y no se aplica normalmente 
alcohol. Algunos trabajos recientes sugieren que la curacion 
es mas rapida si unicamente se retira el epitelio sin reponerlo 

(flap-off Epi-LASIK). En la trans-QFR, se elimina el epitelio 

con el laser antes de la ablacién refractiva, lo que disminuye el 

tiempo quirtrgico y conlleva otras posibles ventajas. 


Extraccion de Ia lenticula refractiva 


La extraccién de la lenticula refractiva (ReLEx) es una técnica rela- 
tivamente nueva que usa un laser de femtosegundo para cortar un 
trozo de tejido corneal con forma de lente (lenticula) en el interior 
de la cornea intacta. Luego se retira la lenticula a través de un colgajo 
similar al de la LASIK o, en una variante mas reciente, sirviéndose 
de una incisién minimamente invasiva de 4 mm (extraccién de 
lenticula por incisién pequefia o SMILE). Sus ventajas potenciales 
incluyen menor trastorno biomecanico y neuroldgico de la cornea 
que con LASIK y, probablemente, menor riesgo de infeccion y otras 
complicaciones del colgajo. La alteracién superficial es minima 
en comparacion con las operaciones de ablacién superficial. 
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El estroma escleral esta compuesto por haces de colageno de diversos 

tamajfios y formas que no se orientan de modo uniforme como en la 

cornea, y por eso no es transparente. La capa interna de la esclera (lami- 

na fusca) se fusiona con la tvea. Por encima, la epiesclera esta formada 

por una capa de tejido conectivo entre el estroma escleral superficial 

y la capsula de Tenon. Existen tres capas vasculares preecuatoriales: 

© Los vasos conjuntivales son los mas superficiales; las arterias 
son tortuosas y las venas rectas. 

© El plexo epiescleral superficial esta formado por vasos rectos 
de configuracion radial. En la epiescleritis se produce la maxima 
congestidn en esta capa (fig. 8.1A). La fenilefrina topica al 2,5% 
contraera los vasos conjuntivales, y al 10%, también los vasos 
epiesclerales superficiales. 

© El plexo vascular profundo se situa en la parte superficial de la 


esclera y muestra una mayor congestion en la escleritis (fig. 8.1B), 


que tipicamente presenta un tono violaceo a la luz del dia. 


La epiescleritis es una enfermedad comun, normalmente idiopatica y 
benigna, recurrente y a menudo bilateral. Afecta con mayor frecuencia 
a las mujeres que a los hombres, salvo quizas en los nifios, en los que 
la epiescleritis es rara; suele presentarse en personas de mediana edad. 


Fig.8.1 (A) Epiescleritis difusa con maxima congestién 
vascular en el plexo epiescleral superficial; (B) escleritis con 
congestion del plexo vascular profundo. 

(Por cortesia de P Watson - fig. A; S. Chen - fig. B.) 


Normalmente es un trastorno autolimitado que tiende a durar desde 
pocos dias hasta 3 semanas, pero rara vez mas tiempo. Se identifican 
enfermedades asociadas, ya sean oculares (p. ej., ojo seco, rosacea, uso 
de lentes de contacto) o sistémicas (p. ej., colagenopatias, como artritis 
reumatoide, herpes zéster oftalmico, gota, etc.), hasta en un tercio de los 
pacientes vistos en centros terciarios, y las afecciones oculares son las 
mas frecuentes. Las causas infecciosas son raras, pero se ha implicado 
a gran variedad de microorganismos. Las pruebas complementarias en 
casos recurrentes son similares a las de la escleritis (v. mas adelante). 


La epiescleritis simple representa el 75% de los casos. Tiende a recu- 
rrir (60%), disminuyendo de frecuencia con el tiempo. Las manifes- 
taciones clinicas a menudo alcanzan su punto dlgido en las primeras 
24h, y se atenuian gradualmente a lo largo de los dias siguientes. 
© Sintomas. Enrojecimiento; molestias que van desde ausentes 
(hasta en el 50% de casos) a moderadas y ocasionalmente inten- 
sas, en cuyo caso hay que descartar una escleritis. Es frecuente 
la sensacion de arenilla, y puede haber fotofobia. 
© Signos. Mas de la mitad de los casos afectan simultaneamente 
a ambos ojos. 
© Laagudeza visual casi siempre es normal. 
o El enrojecimiento puede ser sectorial (de dos tercios; 
ig. 8.2A) o difuso (fig. 8. 
interpalpebral, en forma de tridngulo con base en el limbo. 


2B). A menudo presenta distribucion 


oO La quemosis, la hipertension ocular, la uveitis anterior y la 
queratitis son todas raras. 

© Tratamiento 

O Sies leve, no se requiere tratamiento; pueden ser utiles los 
pafios frios o las lagrimas artificiales refrigeradas. 

© Suele bastar con un corticoide tépico poco potente cuatro veces 
al dia durante 1-2 semanas, aunque en ocasiones hay que empezar 
con una pauta mds intensiva o un preparado mas potente y redu- 
cirlo rapidamente. Otra alternativa es un colirio antiinflamatorio 
no esteroideo (AINE), aunque puede ser menos eficaz. 

o En ocasiones se necesita un AINE oral (p. ej., 200 mg de 
ibuprofeno tres veces al dia, o a veces algun farmaco mas 
potente, como la indometacina). Muy rara vez se requiere un 
tratamiento sistémico mas agresivo, tipicamente en pacientes 
con una enfermedad sistémica asociada. 
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La epiescleritis nodular también tiende a afectar mas a las mujeres, 
pero su instauracién es menos brusca y suele tener una evolucién 
mas prolongada que la epiescleritis simple. 
© Sintomas. Es tipico despertarse un dia con el ojo rojo, que 
presenta un area de enrojecimiento que va creciendo durante 
2-3 dias y molesta cada vez mas. 
©® Signos. Los ataques suelen resolverse sin tratamiento, pero 
tienden a durar mas que la epiescleritis simple. 
© Nédulo vascular enrojecido y doloroso a la palpacion, casi 
3.3A). En oca- 


siempre en la hendidura interpalpebral (fig. 
siones existe mas de un foco. 

oO Un corte dptico con la lampara de hendidura muestra una 
superficie escleral anterior plana, lo que indica ausencia de 


escleritis (fig. 8.3B). 
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Fig. 8.2 Epiescleritis simple. (A) Sectorial; (B) difusa. 


(Por cortesia de J.H. Krachmer, M.J. Mannis y E.J. Holland, de Cornea, Mosby 
2005 - fig. B.) 


Oo Muy ocasionalmente hay aumento de la presién intraocular 
(PIO). 

© Puede haber una reaccién de camara anterior, pero no es 
habitual (10%). 

© Después de varios episodios, los vasos inflamados pueden 
mostrar una dilatacién permanente. 

oO Es importante descartar otras causas de nédulos, como la 
flictenulosis (la flictena se situa en la conjuntiva, no debajo) 
o un granuloma conjuntival. 

e El tratamiento es similar al de la epiescleritis simple, aunque 
suele ser necesario en un mayor porcentaje de casos. 


La escleritis es una enfermedad infrecuente que se caracteriza por 
edema e infiltracion celular de todo el espesor de la esclera. La escle- 
ritis de origen inmunitario (no infecciosa) es el tipo mas comun, 
y a menudo se asocia a enfermedades inflamatorias generales de 
base, de las que puede ser la primera manifestaciOn. La escleritis es 
mucho menos comun que la epiescleritis y comprende un espectro 
que va desde una enfermedad trivial y autolimitada hasta un proceso 


necrosante que puede afectar a los tejidos adyacentes y amenazar la 
vision. En la tabla 8.1 se muestra una clasificacion de las escleritis no 
infecciosas; las recurrencias tienden a ser del mismo tipo, aunque el 
10% de los casos progresan a formas mas agresivas. 


Difusa 


La escleritis difusa es ligeramente mas frecuente en mujeres y suele 

presentarse en la quinta década. 

© Sintomas. Enrojecimiento ocular que progresa durante varios 
dias, instaurdandose un dolor que puede irradiarse a la cara 
y la sien. Es tipico que el malestar despierte al paciente de 
madrugada y mejore a lo largo del dia; responde mal a los 


analgésicos comunes. 


Fig. 8.3 (A) Epiescleritis nodular; (B) la iluminacién en 
hendidura muestra que el haz profundo no esta desplazado 
por encima de la superficie escleral. 
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YA\emy FEscleritis de origen inmunitario 


© La duracion de la enfermedad es similar a la de la escleritis 


Tabla 8.1 Clasificacion de la escleritis de origen : 
inmunitario (no infecciosa) difusa. 
© Mas del10% de los pacientes con escleritis nodular evolucio- 


eileien nan ala forma necrosante, pero, si se instaura precozmente el 
i hale nte tratamiento, no se produce necrosis superficial y el nddulo se 

. Tusa . Bi 38 7 , 

s Nodular cura desde el centro, dejando una pequeiia cicatriz atréfica. 
e Necrosante con inflamacion na : 

* Vasooclusiva Escleritis anterior necrosante 


e Granulomatosa 

e Inducida por cirugia (también puede ser infecciosa) 
e Escleromalacia perforante (necrosante sin 

inflamacion) 


Posterior 


con inflamacion 


La variedad necrosante es la forma mas agresiva de escleritis. Comienza 


a edades mas tardias que la escleritis no necrosante, con un promedio 


@ Signos 
oO Congestion y dilatacién vascular asociada a edema. Si el 
tratamiento se inicia precozmente, lo que rara vez sucede, 
la enfermedad puede inhibirse por completo. 
© Elenrojecimiento puede ser generalizado (fig. 8.4A) 0 loca- 
lizado en un cuadrante. Si esta confinado en un 4rea por 
debajo del parpado superior, puede pasar desapercibido. 
© Otras manifestaciones secundarias, como quemosis, edema 
palpebral, uveitis anterior y aumento de la PIO. 
© Cuando desaparece el edema, el area afectada a menudo adopta 
una leve tonalidad grisacea o azul al hacerse la esclera mas trans- 
lucida (fig. 8.4B); esto se debe a una reorganizacién de las fibras 
esclerales mas que a una disminucion del grosor de la esclera. 
© Son frecuentes las recidivas en la misma localizacién a menos 
que se trate la causa subyacente. 
© Prondstico. La duracion media de la enfermedad es de unos 
6 afios, y la frecuencia de las recidivas disminuye después de los 
primeros 18 meses. El prondstico visual a largo plazo es muy bueno. 


Nodular 


La incidencia de escleritis anterior nodular y difusa es la misma, 
pero un numero desproporcionadamente mayor de pacientes con 
la forma nodular han sufrido un ataque previo de herpes zoster 
oftalmico. La edad de comienzo es similar a la de la escleritis difusa. 
© Sintomas. Dolor de instauracién gradual seguido de enroje- 
cimiento creciente, molestias a la palpacién del globo ocular y 
aparicion de un ndédulo escleral. 
© Signos 
oO Puede haber uno 0 varios ndédulos esclerales que casi siem- 
pre se forman en la zona interpalpebral cerca del limbo 
(fig. 8.5A). Tienen un color rojo azulado mas profundo que 
los nédulos epiesclerales y son inméviles. 


o A diferencia de la epiescleritis, el haz de la lampara de hen- 
didura muestra elevacién de la superficie escleral anterior 
(fig. 8.5B). 

© Los nédulos multiples se pueden expandir y fusionar si se 
retrasa el tratamiento. 

© La instilacién de colirio de fenilefrina al 10% contrae los 


vasos conjuntivales y epiesclerales superficiales, peronoel [0 =" 


plexo profundo por encima del nédulo. Fig. 8.4 (A) Escleritis anterior no necrosante difusa; 
o Alremitir la inflamacion del ndédulo, la esclera se va volvien- (B) esclera translUcida tras episodios recurrentes. 


do mas transhicida. (Por cortesia de M. Jager - fig. B.) 
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Epiesciera y esciera AST 


nudosa. Suele empezar con congestién adyacente al limbo 
que luego se extiende hacia atras. En menos de 24 h, la escle- 
ra, la epiesclera, la conjuntiva y la cornea adyacente muestran 
elevaciones irregulares y edema (fig. 8.7). 

© Laescleritis inducida por la cirugia comienza tipicamente en 
las primeras 3 semanas después de la intervencion, aunque se 
ha informado de intervalos muchos mas prolongados. Puede 
ser secundaria a cualquier tipo de cirugia, como operaciones 
de estrabismo, trabeculectomia (fig. 8.8), explantes esclerales 
y escision de pterigion con mitomicina C coadyuvante. El 
proceso necrosante se inicia en el sitio de la cirugia y se 
extiende hacia fuera, aunque tiende a permanecer localizado 
en un sector. 


Pruebas complementarias 


© Pruebas analiticas. Son un complemento a la valoracién cli- 
nica; hay que plantearse remitir al paciente para estudio a un 
médico general o reumatdlogo. Los analisis especificos deben 


Fig.8.5 (A) Escleritis anterior no necrosante nodular; 

(B) la iluminaci6n con hendidura muestra desplazamiento 
superficial de todo el haz. 

(Por cortesia de P Watson - fig. A.) 


de 60 afios. La afeccién es bilateral en el 60% de los pacientes y, a menos 
que se trate correctamente, sobre todo en fases precoces, puede dar 
lugar a grave morbilidad visual e incluso a pérdida del ojo. 


Cuadro clinico 


© Sintomas. Dolor de instauracion gradual que se vuelve intenso y 
persistente y se irradia hacia la sien, la ceja o la mandibula; a menu- 
do impide conciliar el suefio y responde mal a los analgésicos. 

© Los signos varian segun cual de los siguientes tres tipos de 
escleritis necrosante se presente: 
©. Laescleritis vasooclusiva a menudo se asocia a artritis reuma- 


toide. Se ven parches aislados de edema escleral con ausencia 
de perfusion en la epiesclera y la conjuntiva situadas por 


Fig. 8.6 Escleritis necrosante vasooclusiva con inflamaci6n. 
(A) Fase precoz; (B) enfermedad moderada; los signos 


delante (fig. 8.6A). Los parches se fusionan y, si no se tratan, 


evolucionan con rapidez hacia una necrosis escleral (fig. 8.6B). inflamatorios con frecuencia son mas acusados que en 
© La escleritis granulomatosa puede presentarse asociada a estos casos. 
enfermedades como las granulomatosis o la panarteritis (Por cortesia de C. Barry - fig. B.) 
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Fig.8.7 Escleritis necrosante granulomatosa con 
inflamacion. 
(Por cortesia de P Watson.) 


incluir velocidad de sedimentacién globular (VSG), proteina C 
reactiva (CRP), hemograma completo (p. ej., anemia relacio- 
nada con conectivopatias, eosinofilia en la panarteritis nudosa, 
la atopia o el sindrome de Churg-Strauss), factor reumatoide, 
anticuerpos antinucleares (ANA), anticuerpos citoplasmati- 
cos antineutréfilos (ANCA), anticuerpos antipéptido citruli- 
nado ciclico (CCP), acido trico en plasma, serologia sifilitica 
y de Lyme, antigeno de superficie de hepatitis B (panarteritis 
nudosa) y anticuerpos antifosfolipidos. También pueden estar 
indicadas pruebas para tuberculosis, sarcoidosis y espondilitis 
anquilosante (v. capitulo 11). 

Pruebas radioldgicas. Pueden solicitarse radiografias de torax, 
senos paranasales, articulaciones y otras pruebas de imagen para 
diversas enfermedades, como tuberculosis, sarcoidosis, sindro- 
me de Churg-Strauss, granulomatosis de Wegener, espondilitis 
anquilosante, etc. 


Fig.8.8 Escleritis necrosante inducida por una operacion de 
trabeculectomia. 


Angiografia. La angiografia con fluoresceina del segmento ante- 
rior ayuda a distinguir la escleritis necrosante por la ausencia 
de perfusién, y sirve también para realizar el seguimiento; la 
oclusién es predominantemente venular en la enfermedad infla- 
matoria y basicamente arteriolar en la escleromalacia perforante 
(v. mas adelante). El verde de indocianina es un indicador mas 
fiable de la actividad de la enfermedad. 

La ecografia puede ayudar a detectar una escleritis posterior 
asociada (v. mas adelante). 

Biopsia. Puede plantearse en casos resistentes, sobre todo si se 
sospecha infeccion. 


Queratitis estromal infiltrativa aguda, que puede ser locali- 
zada o difusa. 

Queratitis esclerosante, caracterizada por adelgazamiento y 
opacificacién crénica en la que la cornea adyacente al sitio de 
escleritis adquiere un aspecto parecido a la esclera. 

Queratitis ulcerativa periférica, que se caracteriza por lisis y 
ulceraci6n progresivas (fig. 8.9) y puede constituir una amenaza 
grave para la integridad del globo ocular. En la escleritis gra- 
nulomatosa, la destruccidén se extiende directamente desde la 
esclera hasta el limbo y la cérnea; este patrén caracteristico se 
observa en la granulomatosis de Wegener, la panarteritis nudosa 
y la policondritis recidivante. Puede observarse ulceracién cor- 
neal periférica en cualquier estadio de la escleritis necrosante y, 
rara vez, precede a su aparicion (v. también capitulo 6). 
Uveitis, que, si es intensa, puede indicar que la escleritis es 
agresiva. 

E] glaucoma es la causa mas comun de pérdida final de visién. 
Puede ser muy dificil controlar la presién intraocular en pre- 
sencia de una escleritis activa. 

Hipotonia (raramente tisis) por desprendimiento del cuerpo 
ciliar, lesion inflamatoria 0 isquemia. 

La perforacién escleral secundaria tnicamente al proceso 
inflamatorio es extremadamente rara. 


Fig.8.9 Queratitis ulcerativa periférica secundaria a escleritis 
necrosante. 


CAPITULO 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


Escleromalacia perforante 


@ La escleromalacia perforante (el 5% de las escleritis) es un 


tipo especifico de adelgazamiento escleral progresivo sin 
inflamacion que afecta tipicamente a mujeres ancianas con 
artritis reumatoide de larga evolucién, aunque también se ha 
descrito asociada a otras enfermedades sistémicas. A pesar de 
su denominacion, es rarisima la perforacién del globo ocular, 
ya que su integridad se mantiene por una delgada capa de 
tejido fibroso. Debe hacerse el diagnéstico diferencial con las 
inofensivas placas hialinas esclerales y la escleromalacia senil 
(v. mas adelante). 
© Sintomas. Irritacion inespecifica leve; no hay dolor ni se ve afec- 
tada la visién, y puede sospecharse una queratoconjuntivitis seca. 
@ Signos 
© Placas de necrosis escleral cerca del limbo sin congestién 
vascular (fig. 8.10A). 

© Coalescencia y extension de las zonas necroticas. 

© Lenta progresion del adelgazamiento escleral con exposicion 
de la uvea subyacente (fig. 8.10B y C). 
e@ El tratamiento puede dar resultado en fases precoces de la 
enfermedad, pero, cuando suele diagnosticarse, no se necesita 
tratamiento o el cuadro esta avanzado. 
© Nose ha demostrado que ningun tratamiento sea beneficioso 
de forma constante, aunque se han usado lagrimas frecuen- 
tes, anticolagenoliticos topicos (como versenato sdédico) 
o sistémicos, inmunosupresores (incluidos los corticoides 
topicos y orales, pero no en inyeccion periocular, y la ciclos- 
porina tdpica) y agentes bioldgicos. 

© Debetratarse intensamente la enfermedad sistémica de base. 


[e) 


Es importante la proteccion frente a traumatismos. 

© La reparacién quirtrgica de la perforacién escleral (p. ej., 
con injertos en parche) es obligatoria para evitar la tisis del 
globo ocular. 


Escleritis posterior 


La escleritis posterior es una enfermedad que puede causar ceguera 
y, por lo general, se diagnostica tardiamente, lo que afecta de forma 
negativa al prondstico. Los cambios inflamatorios de la escleritis 
anterior y posterior son idénticos, y pueden coexistir ambas de 
forma simultanea o sucesiva. La edad de comienzo a menudo es por 
debajo de los 40 afios; los pacientes jovenes suelen ser por lo demas 
sanos, pero cerca de un tercio de los mayores de 55 afios tienen una 
enfermedad sistémica asociada. 


Diagnostico 


© Sintomas. El dolor no guarda una estrecha correlacion con la 
gravedad de la inflamacion, pero tiende a ser mas intenso en 
los casos que se acompafian de miositis orbitaria; la fotofobia 
no es una manifestacion destacada. 
© Signos. La enfermedad es bilateral en el 35% de los casos. 
© Pliegues coroideos (v. capitulo 14), generalmente confinados 
en el polo posterior y de orientacién horizontal (fig. 8.11A). 
© Desprendimiento de retina exudativa en alrededor del 25% de 
los casos; el material exudativo subretiniano de color marron 
amarillento puede confundirse con un tumor coroideo. 


Epiesclera y esclera 


Fig.8.10 Progresi6n de escleromalacia perforante. (A) Parche 
necrotico asintomatico; (B) adelgazamiento moderado 
y (C) grave con exposici6n de la Uvea subyacente. 


(Por cortesia de R. Bates - fig. A; C. Barry - figs. B y C.) 
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Fig. 8.11 Signos de escleritis posterior. (A) Pliegues 
coroideos; (B) derrame uveal. 
(Por cortesia de S. Chen - fig. A.) 


oO Puede haber derrame uveal con desprendimiento de coroides 
(fig. 8.11B). 

oO Es frecuente el edema de papila con disminucidén de visién 
asociada, debido a extensién de la inflamacion al tejido orbi- 
tario y el nervio dptico; en estos pacientes no debe retrasarse 
el tratamiento, ya que puede aparecer precozmente una pér- 
dida de visién definitiva. 

oO La miositis es frecuente y da lugar a diplopia, dolor al mover 
y tocar el ojo y enrojecimiento en la insercién muscular. 

oO La proptosis suele ser leve y se asocia con frecuencia a 
ptosis. 

O Ocasionalmente puede haber aumento de la PIO, edema 
periorbitario y quemosis. La presencia de una escleritis 
anterior asociada facilita el diagndstico, pero solo ocurre en 
una minoria de casos. 


© La ecografia puede mostrar aumento del grosor escleral, 
ndédulos esclerales, separacion entre la capsula de Tenon y la 
esclera, edema de papila, pliegues coroideos y desprendimiento 
de retina. La presencia de liquido en el espacio de Tenon puede 
dar lugar al tipico «signo de la T», cuyo tallo esta formado por el 
nervio 6ptico y la barra horizontal por el espacio subtenoniano 
lleno de liquido (fig. 8.12). 

@ LaRMylaTC pueden mostrar engrosamiento escleral y prop- 
tosis. 


Diagnostico diferencial 


©@ Masa subretiniana. Otras alternativas diagnésticas serian 
diversas enfermedades granulomatosas y neoplasias coroideas. 

© Los pliegues coroideos, las estrias retinianas y el edema de 
papila también pueden aparecer en tumores orbitarios, orbi- 
topatias inflamatorias, oftalmopatia tiroidea, papiledema e 
hipotonia. 

© Desprendimiento de retina exudativo. Sindrome de Vogt- 
Koyanagi-Harada (VKH) y retinopatia serosa central. 

© Lacelulitis orbitaria puede causar proptosis y edema periocu- 
lar, pero se asocia a fiebre alta. 


Artritis reumatoide 


La enfermedad sistémica que se asocia mas habitualmente con la 
escleritis es la artritis reumatoide (AR), trastorno autoinmunitario 
caracterizado por una poliartropatia inflamatoria y deformante 
simétrica, con un espectro de posibles manifestaciones extraarti- 
culares. Suele presentarse en la tercera década de la vida con edema 
articular, normalmente en las manos (fig. 8.13A). Es mucho mas 
comun en mujeres que en hombres. El factor reumatoide es un 
autoanticuerpo presente en el 80-90% de casos. Todas las formas de 
escleritis de origen inmunitario se han descrito en la AR, y el curso 


Fig. 8.12 Ecografia en modo B de una escleritis posterior 
que muestra engrosamiento escleral y liquido en el espacio 
subtenoniano, con el tipico «signo de la T» (v. texto). 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 
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Fig.8.13 Asociaciones sistémicas importantes de la escleritis. (A) Deformidad grave de las manos en artritis reumatoide; 
(B) TC que muestra cavitacién pulmonar en una granulomatosis de Wegener; (C) nariz en silla de montar por una policondritis 


recidivante; (D) purpura en panarteritis nudosa. 


(Por cortesia de M. Zatouroff, de Physical Signs in General Medicine, Mosby 1996 - fig. A; J. Nerad, K. Carter y M. Alford, de ‘Oculoplastic and Reconstructive 
Surgery’, en Rapid Diagnosis in Ophthalmology, Mosby 2008 - fig. B; C. Pavesio - fig. C.) 


clinico es a menudo mas agresivo que cuando no hay enfermedad 
sistémica asociada. Otras manifestaciones oculares de la AR serian 
la queratoconjuntivitis seca (sindrome de Sjogren secundario), la 
queratitis ulcerativa y el sindrome de la vaina del tendon del oblicuo 
superior (de Brown) adquirido (muy raramente). 


Granulomatosis de Wegener 


La granulomatosis de Wegener (granulomatosis con vasculitis) es un 
trastorno granulomatoso idiopatico multisistémico que se caracte- 
riza por una vasculitis de pequefios vasos que tipicamente afecta de 
forma predominante a los senos paranasales, las vias respiratorias 
bajas (fig. 8.13B) y los rifiones. Es mas frecuente en los hombres. 
Se presenta en la quinta década por término medio, a menudo 
con sintomas pulmonares. Se encuentran anticuerpos citoplas- 
miaticos antineutrofilos (cANCA) en mas del 90% de los pacientes 
con enfermedad activa. La escleritis a menudo es de evolucién 
rapida, necrosante y granulomatosa. Otras manifestaciones oculares 
serian queratitis ulcerativa periférica, vasculitis retiniana oclusiva, 
orbitopatia inflamatoria, obstruccién nasolagrimal, dacriocistitis y, 
raramente, lesiones tarsoconjuntivales. 


Policondritis recidivante 


La policondritis recidivante es una rara enfermedad idiopatica carac- 
terizada por vasculitis de pequefios vasos que afecta a tejidos cartila- 
ginosos, y da lugar a episodios recurrentes de inflamacion, a menudo 
progresiva, de multiples érganos, como el oido, el aparato respiratorio 
(fig. 8.13C), el corazon y las articulaciones. Suele presentarse en per- 
sonas de mediana edad. La escleritis a menudo es intratable y puede 
ser necrosante o no. También puede haber una uveitis anterior aislada. 


Panarteritis nudosa 


La panarteritis nudosa (PAN) es una vasculitis aneurismatica 
idiopatica que afecta a las arterias de tamafio mediano y pequefio, 
con una amplia variedad de manifestaciones en multiples sistemas 
organicos (fig. 8.13D). Aparece entre la tercera y sexta décadas de la 
vida, a menudo con sintomas constitucionales. Es casi tres veces mas 
frecuente en los hombres que en las mujeres. Las manifestaciones 
oculares pueden preceder varios afios a los hallazgos sistémicos. 
Cerca de un tercio de los pacientes tienen infeccion por hepatitis B. 
La escleritis a menudo es agresiva y necrosante. Otras posibles 
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manifestaciones oculares son la queratitis ulcerativa periférica, el 
seudotumor orbitario y la periarteritis retiniana oclusiva. 


Tratamiento de la escleritis de origen 
inmunitario 


© Los corticoides tépicos no influyen en la historia natural de la 
inflamacion escleral, pero pueden aliviar los sintomas y el edema 
en la forma no necrosante. 

© Los AINE sistémicos solo deben usarse como unico tratamiento 
en la enfermedad no necrosante; a menudo hay que tratar con 
diferentes farmacos para poder encontrar uno que consiga controlar 
adecuadamente los sintomas. Los inhibidores de la ciclooxige- 
nasa 2 (COX-2) pueden ser idoneos en pacientes ancianos 0 si hay 
antecedentes de ulcera péptica, sin olvidar los posibles efectos ad- 
versos cardiovasculares de estos y otros AINE, como el diclofenaco. 

@ Las inyecciones perioculares de corticoides pueden usarse en 
la escleritis no necrosante, pero sus efectos suelen ser transi- 
torios; algunos autores creen que estan contraindicadas en las 
formas necrosantes. 

© Los corticoides sistémicos (p. ej., prednisolona en dosis de 
1-1,5 mg/kg/dia) se usan cuando los AINE son ineficaces 0 no 
estan indicados (escleritis necrosante). Puede emplearse metil- 
prednisolona intravenosa en casos urgentes. 

© Los inmunosupresores y las terapias biologicas deben valorarse 
sino se consigue un control completo solo con corticoides, como 
medida ahorradora de corticoides en tratamientos a largo plazo 
o para la enfermedad sistémica de base. Pueden emplearse gran 
variedad de farmacos, como citostaticos (p. ej., ciclofosfamida, 
azatioprina, metotrexato), farmacos que actuan sobre las inmu- 
nofilinas (p. ej., ciclosporina, tacrolimus) y otros; en la escleritis 
necrosante, el rituximab puede ser especialmente eficaz. 


ESCLERITIS INFECCIOSA 


La escleritis infecciosa es rara, pero puede plantear problemas diag- 
ndsticos, porque sus manifestaciones clinicas iniciales son similares 
a las de la enfermedad de origen inmunitario. En ocasiones, la 
infeccién puede suceder a un traumatismo quirurgico o accidental, 
una endoftalmitis o la extension de una infeccién corneal. 


Causas 


© Elherpes zoster es la causa infecciosa mas frecuente. La escle- 
ritis necrosante es extremadamente refractaria al tratamiento y 
puede dar lugar a un area adelgazada 0 excavada (fig. 8.14A). 

© La escleritis tuberculosa es rara y dificil de diagnosticar. La 
esclera puede infectarse por propagacion directa desde una 
lesi6n conjuntival o coroidea, o bien, mas habitualmente, por 
diseminacion hematdgena. La afectacién puede ser nodular 
(fig. 8.14B) o necrosante. 

© Lepra. Puede cursar con escleritis necrosante, incluso después 
de una aparente curaci6n sistémica. En la lepra lepromatosa 
puede verse la forma nodular. 

© = Sifilis. Puede producirse una escleritis anterior difusa en la sifilis 
secundaria y, ocasionalmente, aparecen nddulos esclerales en la 
sifilis terciaria. 


© Enfermedad de Lyme. Es frecuente la escleritis (fig. 8.14C), pero 


normalmente aparece bastante tiempo después de la infeccién inicial. 
© Otras causas: hongos (fig. 8.14D), Pseudomonas aeruginosa y 
Nocardia. 


Tratamiento 


Una vez que se ha identificado el agente infeccioso, se iniciara una tera- 
pia antimicrobiana especifica. También pueden emplearse corticoides 
topicos y sistémicos para reducir la reaccion inflamatoria. En ciertos 
casos, se practicara un desbridamiento quirurgico para reducir el tama- 
fio de un foco infeccioso y facilitar la penetracion de los antibidticos. 


COLORACION ESCLERAL 


Alcaptonuria 


En esta enfermedad autosémica recesiva, la ausencia de la oxidasa de 
Acido homogentisico origina una acumulacién de acido homogen- 
tisico en los tejidos con colageno, como el cartilago y los tendones 
(ocronosis). Las manifestaciones sistémicas incluyen orina oscura y 
artropatia. A nivel ocular, existe una pigmentacion azul grisacea o negra 
generalizada de la esclera y los tendones de los musculos rectos hori- 
zontales, asociada a globulos pigmentados bien definidos (fig. 8.15). 


Hemocromatosis 


El cuadro clinico de la hemocromatosis se debe a un deposito exce- 
sivo de hierro en diversos tejidos. Los signos pueden ser mas sutiles 
que la triada clasica de complexién broncinea, hepatomegalia y dia- 
betes. La herencia es autosdmica recesiva. Puede haber ojo seco y un 
tono marrén herrumbroso en la conjuntiva y la esclera perilimbicas. 


ESCLEROTICAS AZULES 


La coloracién azul de la esclera se debe a adelgazamiento o trans- 
parencia, con la consiguiente visualizacion de la uvea por debajo 
(fig. 8.16). Las enfermedades que suelen producirla se comentan mas 
adelante; rara vez puede ser debida a sindrome de Marshall-Smith 
(aceleracién de la maduracion y el crecimiento esquelético prenatal), 
sindrome de Russell-Silver (talla baja y otros hallazgos) y sindrome 
de Hallermann-Streiff-Francois. 


Osteogenia imperfecta 


La osteogenia imperfecta es una enfermedad hereditaria del tejido 

conectivo, normalmente debida a defectos de la sintesis y estructura 

del colageno de tipo 1. Existen multiples tipos, de los que al menos 
dos cursan con manifestaciones oculares. 

@ El tipo I es autosémico dominante. Los pacientes sufren pocas 
fracturas con minima o ninguna deformacion, hiperlaxitud articu- 
lar, hipoplasia dental, sordera y cardenales frecuentes. Los posibles 
signos oculares son esclerotica azul, megalocornea y arco corneal. 

© El tipo IIA es esporadico o se transmite con un patron auto- 
sémico dominante. Sus manifestaciones sistémicas incluyen 
sordera, anomalias dentales, fracturas multiples (fig. 8.17A) y 
extremidades cortas, con fallecimiento en la primera infancia 
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Fig. 8.14 Escleritis infecciosa. (A) Necrosis focal por herpes zoster; (B) escleritis nodular tuberculosa; (C) escleritis nodular en 
la enfermedad de Lyme; (D) infecci6n por hongos. 
(Por cortesia de R. Fogla - fig. B; R Watson - fig. C; C. Barry - fig. D.) 


Fig. 8.16 Esclerdotica azul. 
(Por cortesia de PR Watson.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


Fig.8.15 Alcaptonuria; se observa pigmentacidn (ocronosis) de 
la esclera y los tendones de los musculos rectos horizontales. 
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Fig.8.17 Asociaciones sistémicas de las esclerdticas azules. 
(A) Fracturas multiples en la osteogenia imperfecta de tipo IIA; 

(B) hiperelasticidad cutanea y (€) hiperlaxitud articular en el 

sindrome de Ehlers-Danlos de tipo VI. 

(Por cortesia de B.J. Zitelli y H.W. Davis, de Atlas of Pediatric Physical Diagnosis, 
Mosby 2002 - fig. A; M.A. Mir, de Atlas of Clinical Diagnosis, Saunders, 


2003 - fig. B; J.H. Krachmer, M.J. Mannis y E.J. Holland, de Cornea, Elsevier 
2005 - fig. C.) 


por infeccién respiratoria. Los hallazgos oculares serian escleras 
azules y drbitas poco profundas. 


El sindrome de Ehlers-Danlos de tipo VI (esclerdtico ocular) es un 
trastorno hereditario de la formacién del colageno. Los pacientes 
tienen una piel delgada y muy elastica (fig. 8.17B) que a menudo 
sufre moratones y cicatriza con lentitud; las articulaciones son 
hiperextensibles (fig. 8.17C), lo que puede dar lugar a luxaciones 
recurrentes y caidas. La afectacién cardiovascular puede ser grave, 
con diatesis hemorragica, aneurismas disecantes, rotura espontanea 
de grandes vasos y prolapso mitral. Hay seis tipos principales, pero 
el tipo VI y, rara vez, el IV cursan con manifestaciones oculares. 
Ademias de escleras azules, puede haber fragilidad escleral (con 
rotura del globo ocular incluso por traumatismos leves), epicanto, 
microcornea, queratocono, queratoglobo, luxacion del cristalino, 
miopia y desprendimiento de retina. 


La melanocitosis ocular congénita es un trastorno poco comun 

caracterizado por un aumento del numero, el tamafo y la pig- 

mentacion de los melanocitos de la esclera y la tvea. También 
pueden verse afectados la piel periocular, la drbita, las meninges 

y el paladar blando. 

@ La melanocitosis ocular, la menos frecuente, afecta solo al 
ojo. Se ven multiples focos de pigmentacion gris pizarra en la 
esclera y epiesclera (fig. 8.18A), sin participacién de las capas 
conjuntivales situadas por encima, a menos que exista pig- 
mentacion conjuntival coincidente. La conjuntiva es movil 
sobre la pigmentacion epiescleral, pero la pigmentacion en si 
es intrinseca y no puede desplazarse. A veces se ve afectada la 
cornea periférica. 

La melanocitos dérmica (un tercio de casos) solo afecta a la piel. 

@ La melanocitosis oculodérmica (nevo de Ota) es el tipo mas 
comun y afecta tanto a la piel como al ojo. El nevo de Ota es 
bilateral en el 5% de casos; ocurre mas a menudo en razas de piel 
oscura, pero es raro en la raza blanca. Hay hiperpigmentacion 
azulada profunda de la piel facial, sobre todo en el territorio de 
la primera y segunda division del trigémino (fig. 8.18B). Puede 
ser sutil en personas de piel palida, en las que se detecta mejor 
con buena iluminacion. 

e@ Asociaciones ipsolaterales 
oO La hipercromia del iris es frecuente (fig. 8.19 A). 
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Fig. 8.18 Melanocitosis congénita. 


Fig.8.19 Asociaciones ipsolaterales del nevo de Ota. 
(A) Heterocromia (hipercromia) del iris; (B) mamelones 
iridianos; (€) hiperpigmentacién del fondo de ojo; 

(D) hiperpigmentacién trabecular. 

(Por cortesia de B. Gilli - fig. A; L.: MacKeen - fig. D.) 
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Fig. 8.20 Calcificacidn esclerocoroidea idiopatica. 

(A) Lesion grande aislada; (B) lesiones incipientes en las 
localizaciones tipicas junto a las arcadas vasculares 
temporales; (€) la ecograffa muestra una lesi6n calcificada 
muy reflectante con silencio acustico en la Orbita situada 
por detras. 


(Por cortesia de A. Agarwal, de Gass’ Atlas of Macular Diseases, Elsevier 
Saunders 2012 - fig. C.) 


oO Los mamelones del iris son lesiones raras en forma de 
diminutas vellosidades regularmente espaciadas (fig. 8.19B). 
También pueden darse en la neurofibromatosis de tipo 1, la 
anomalia de Axenfeld-Rieger y la anomalia de Peters. 

oO Hiperpigmentacién del fondo de ojo (fig. 8.19C). 

oO Hiperpigmentacion trabecular (fig. 8.19D), que se asocia a 
glaucoma en cerca del 10% de los casos. 

oO Aparece un melanoma uveal en una pequefia proporcidon de 
pacientes, por lo que hay que hacer revisiones periddicas del 


segmento anterior y posterior. 
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La calcificacion esclerocoroidea idiopatica es una alteracion senil sin 

trascendencia que suele afectar a ambos ojos de un paciente anciano. 

© Signos. Lesiones geograficas blanco-amarillentas de bordes mal 
definidos en el fondo de ojo (fig. 8.20A), a menudo multiples 
y localizadas en la zona medioperiférica temporal superior e 
inferior asociadas a las arcadas vasculares (fig. 8.20B). 

© La ecografia muestra lesiones coroides placoides de alta reflec- 
tividad con oscurecimiento acustico de la orbita (fig. 8.20C). 

e@ El diagnostico diferencial debe hacerse principalmente 
con la metaplasia 6sea asociada al hemangioma coroideo 
y con el osteoma coroideo, que suele ser una unica lesién, 


Fig. 8.21 Placa hialina escleral. 
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aunque a menudo de gran tamafio, que por lo general 
(80-90%) solo afecta a un ojo. 


Placa hialina escleral 
y escleromalacia senil 


Las placas hialinas esclerales son areas de color gris oscuro y gene- 
ralmente bien definidas situadas cerca de la insercién de los mts- 
culos rectos horizontales (fig. 8.21). La escleromalacia senil designa 
ala aparicidn espontanea de un defecto escleral de espesor parcial, 
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irregular y con forma oval o arrifionada que se encuentra en la 


misma localizacion, tipicamente con una o mas placas hialinas 
esclerales en la localizacién opuesta del mismo ojo 0 en el otro ojo; 
se ha descrito que al retirar una placa hialina escleral puede quedar 
un area de escleromalacia. Ambas entidades afectan tipicamente 
a pacientes ancianos, son inocuas y no deben confundirse con la 
escleromalacia perforante (v. anteriormente), que ocurre en pacien- 
tes algo mas jdévenes, se puede localizar en cualquier parte de la 
esclera anterior, no se asocia a placas hialinas en otras zonas y puede 
progresar a un defecto escleral de espesor total con exposicién uveal. 
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Catarata subcapsular 


La catarata subcapsular anterior se sitta directamente por debajo 
de la capsula del cristalino y se asocia a metaplasia fibrosa del 
epitelio cristaliniano. La opacidad subcapsular posterior se localiza 
justo por delante de la capsula posterior y presenta un aspecto 
granular o de placa con la iluminacién oblicua de la lampara de 
hendidura (fig. 9 
(fig. 9.1B) con retroiluminacion; las vacuolas son células hinchadas 


A), aunque tipicamente se ve negra y vacuolada 


que han migrado desde el epitelio cristaliniano (células vesiculares 
o de Wed1), similares a las que se ven a menudo postoperatoria- 
mente en la opacificacién de la capsula posterior (v. fig. 9.21A). 
Debido a su localizacién en el punto nodal del ojo, la opacidad 
subcapsular posterior con frecuencia afecta especialmente a la 
vision. Los pacientes se quejan tipicamente de deslumbramiento, 
por ejemplo, por los faros de los coches que se acercan, y los sin- 
tomas empeoran con la miosis, como ocurre durante la actividad 
visual cercana y con luz solar intensa. 


Catarata nuclear esclerotica 


La catarata nuclear representa una exageracién de los cambios 
involutivos normales. A menudo se asocia a miopia debido a un 
incremento del indice refractivo del nucleo, de modo que algunos 
pacientes ancianos son capaces de volver a leer sin gafas («segunda 
vista de los mayores»); por el contrario, al envejecer, el ojo sano (y 
ocasionalmente algunas cataratas corticales o subcapsulares) sufre 
una leve hipermetropizacion. La catarata nuclear esclerdética se 
caracteriza por un tono amarillento debido al depdsito del pigmento 
urocromo, y se observa mejor con un haz oblicuo de la lampara de 
hendidura (fig. 9.1C). En su forma avanzada, el nucleo se vuelve 
marron (fig. 9.1D) o incluso negro, como sucede de forma tipica en 
las cataratas avanzadas posvitrectomia. 


Catarata cortical 


La catarata cortical puede afectar a la corteza anterior, posterior o 
ecuatorial. Las opacidades empiezan como hendiduras y vacuolas 
entre las fibras cristalinianas causadas por hidratacion cortical. La 
opacificacion subsiguiente da lugar a las tipicas opacidades en cufia 
o radio (figs. 9.2A y B), que a menudo se inician en el cuadrante 
nasal inferior. Al igual que en la opacidad subcapsular posterior, el 
deslumbramiento es un sintoma frecuente. 


Fig.9.1 Catarata senil. (A) Subcapsular posterior; (B) subcapsular posterior con retroiluminaci6n; se observan células de 
Wedl; (C) esclerosis nuclear minima y (D) moderada. 
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Fig.9.2 Catarata senil. (A) Cortical; (B) cortical con 
retroiluminacion; (C) en arbol de Navidad. 


Catarata en arbol de Navidad 


La catarata en arbol de Navidad, que es infrecuente, se caracteriza 
por opacidades policromaticas en forma de aguja en la corteza 
profunda y el nticleo (fig. 9.2C). 


Maduracion de la catarata 


© Lacatarata inmadura es aquella en la que el cristalino presenta 
una opacificacién parcial. 

© La catarata esta madura cuando la opacificacién del cristalino 

3A). 

@ La catarata hipermadura tiene una capsula anterior encogida 


es completa (fig. 9. 


y arrugada (fig. 9.3B) por salida de agua del cristalino. 

© La catarata morgagniana es una catarata hipermadura en la 
que el nucleo se ha hundido por licuefaccion de la corteza 
(fig 9 3C). 


Diabetes mellitus 


La hiperglucemia se traduce en un aumento del nivel de glucosa 
en el humor acuoso que se difunde hacia el cristalino. Alli, la 
glucosa se metaboliza a sorbitol, que se acumula dentro del cris- 
talino produciendo una hiperhidratacién osmotica secundaria. En 
grados leves esto puede afectar al indice de refraccién del cristali- 
no, con la consiguiente fluctuacién refractiva en paralelo al nivel 
de glucosa en el plasma, de modo que la hiperglucemia produce 
miopia, y la hipoglucemia, hipermetropia. Se forman vacuolas de 
liquido en la corteza que luego progresan a opacidades francas. 
La catarata diabética clasica, que actualmente es rara, consiste en 
opacidades corticales en copos de nieve (fig. 9.4A) que aparecen 
en pacientes diabéticos jévenes; puede madurar en pocos dias o 
resolverse espontaneamente. La catarata senil es mds precoz en 
la diabetes; son frecuentes las opacidades nucleares y tienden a 
progresar con rapidez. 


Distrofia miotonica 


En cerca del 90% de los pacientes con distrofia miotonica 
(v. capitulo 19) se forman finas opacidades corticales iridiscentes 
en la tercera década, que a veces se parecen a la catarata en arbol 
de Navidad, y evolucionan a opacidades corticales en cufia 0 
subcapsulares posteriores, a menudo estrelladas (fig. 9.4B), que 
afectan considerablemente a la vision hacia la quinta década. 
Mas adelante, las opacidades pueden ser indistinguibles de una 
catarata cortical tipica. 


Dermatitis atopica 


Alrededor del 10% de los pacientes con dermatitis atopica grave 
sufren cataratas entre la segunda y la cuarta décadas; dichas cataratas 
a menudo son bilaterales y pueden madurar rapidamente. Es tipica 
la presencia de una densa placa subcapsular anterior en forma de 
escudo que arruga la capsula anterior (fig. 9.4C). También puede 
haber opacidades subcapsulares posteriores. 


Neurofibromatosis de tipo 2 


La neurofibromatosis de tipo 2 (NF2; v. capitulo 19) se asocia a 
catarata precoz en mas del 60% de los pacientes. Las opacidades 
son subcapsulares o capsulares posteriores, corticales 0 mixtas, y 
tienden a aparecer en adultos jovenes. 
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Fig.9.3 Grados de madurez de la catarata. (A) Catarata 
madura, con exotropia secundaria; (B) catarata hipermadura 
con la capsula anterior arrugada; (C) catarata de Morgagni 
con licuefaccion cortical y hundimiento del nucleo. 

(Por cortesia de S. Chen - fig. A; C. Barry - figs. B y C.) 


Fig.9.4 Catarata en enfermedades sistémicas. (A) Catarata 
diabética en copos de nieve; (B) catarata subcapsular 
posterior en radios que adopta una forma estrellada en la 
distrofia mioténica; (€) catarata subcapsular anterior en 
escudo en la dermatitis atdpica. 


CAPITULO 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


Catarata secundaria 


La catarata secundaria (complicada) se forma como consecuencia 
de otra enfermedad ocular primaria. 


Uveitis anterior cronica 


La uveitis anterior cronica es la causa mds comun de catarata 
secundaria, y su incidencia depende de la duracién e intensidad 
de la inflamacioén. Los corticoides tépicos y sistémicos usados en 
el tratamiento también influyen en su aparicion. El hallazgo mas 
precoz a menudo es un brillo policromatico en el polo posterior 
del cristalino (fig. 9.5A). Sila inflamacién persiste, se forman opa- 
cidades posteriores y anteriores (fig. 9.5B). Parece que la catarata 
progresa mas rapidamente en presencia de sinequias posteriores 
(fig. 9.5C). 


Cierre angular agudo 


El cierre agudo del angulo puede causar pequefias opacidades blan- 
cas grisdceas subcapsulares o capsulares anteriores en el area pupilar 
(glaukomflecken; fig. 9.5D). Representan infartos focales del epitelio 
cristaliniano y son casi patognomonicas de un episodio previo de 
glaucoma agudo por cierre angular. 


Miopia magna 


La miopia magna (patolégica) puede asociarse a opacidades sub- 
capsulares posteriores y esclerosis nuclear de aparicién precoz, que 
irénicamente puede aumentar el grado de miopia. 


Distrofias hereditarias del fondo de ojo 


Las distrofias hereditarias del fondo de ojo (v. capitulo 15), como 
la retinitis pigmentaria, la amaurosis congénita de Leber, la atrofia 
girada y el sindrome de Stickler, pueden asociarse a opacidades 
subcapsulares posteriores o mas raramente anteriores (fig. 9.5E). 
La cirugia de la catarata puede mejorar la funcidn visual incluso en 
presencia de graves alteraciones retinianas. 


Catarata traumatica 


Los traumatismos son la causa mas comun de catarata unilateral 

en individuos jévenes. 

© Traumatismos penetrantes (fig. 9.6A). 

© Las contusiones pueden causar una opacidad en forma de flor 
caracteristica (fig. 9.6B). 

© La electrocucién es una causa rara de catarata, con patrones 
como una opacificacién difusa blanco-lechosa o multiples opa- 
cidades en copo de nieve, a veces de distribucién subcapsular 
estrellada (fig. 9.6C). 

© La radiacién infrarroja, si es intensa como en los sopla- 
dores de vidrio, puede causar en raras ocasiones una ver- 
dadera exfoliacion de la cdpsula anterior del cristalino 
(fig. 9.6D). 

© La exposicién a radiaciones ionizantes, como ocurre en el 
tratamiento de tumores oculares, puede originar opacidades 
subcapsulares posteriores (fig. 9.6E), que a veces tardan meses 
0 afios en manifestarse. 
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Consideraciones preoperatorias 


Indicaciones quirurgicas 


© La mejoria de la visién es, con diferencia, la indicacién mas habi- 
tual para la cirugia de catarata. Esta indicado operar aquellas opa- 
cidades que avanzan hasta un grado suficiente como para dificultar 
las actividades cotidianas esenciales. La extraccién de cristalino 
transparente (sustitucién del cristalino sano por una lente artificial) 
es una opcion para el tratamiento de los defectos de refraccién. 

© Las indicaciones médicas son aquellas en las que una cata- 
rata afecta adversamente a la salud ocular, por ejemplo, en el 
glaucoma facolitico o facomorfico; la extraccién de cristalino 
transparente suele resolver definitivamente el cierre angular 
primario, aunque suelen preferirse opciones menos invasivas 
(v. capitulo 10). También puede ser necesario operar una catarata 
para mejorar la transparencia de los medios oculares cuando 
debe monitorizarse el tratamiento de patologias del fondo de ojo. 


Evaluacion sistémica preoperatoria 


Para la cirugia electiva, se realiza una historia médica general, 
tratandose los posibles problemas como corresponda. La tabla 9.1 
expone una serie de preguntas pertinentes para diversas enfer- 
medades sistémicas y como actuar en esos casos. Si se va a operar 
con anestesia local, no se requiere sistematicamente un estudio 
preoperatorio que incluya una exploracién médica general, ana- 
lisis de sangre y electrocardiograma (ECG). Si se planea realizar 
la operacion con anestesia general, la valoracion previa seguira 
el protocolo establecido en cada centro, por ejemplo, exploracién 
general, urea y electrolitos, glucemia en ayunas, hemograma com- 
pleto y ECG; puede ser conveniente consultar al anestesista para 
pacientes crénicos o médicamente complejos. 
© Debe anotarse la medicacion actual. Esto a menudo orientara 
la evaluacién médica general. Los farmacos relevantes para la 
cirugia ocular son: 
© Los a-bloqueantes sistémicos (p. ej., tamsulosina) se asocian 
a menudo a sindrome de iris flacido intraoperatorio (SIFI). 
© La actitud ante pacientes con tratamiento anticoagulante o 
antiagregante se ajustara a lo establecido en el protocolo de 
cada centro. La mayoria de los cirujanos no suspenden los 
antiagregantes plaquetarios para la cirugia de catarata, aun- 
que si puede ser conveniente para operaciones oculoplasticas 
mayores. E] estado de anticoagulacion, expresado normal- 
mente como indice internacional normalizado (INR), debe 
mantenerse dentro del rango terapéutico adecuado para cada 
indicacion individual (p. ej., usualmente mayor para la profila- 
xis de trombosis de valvulas cardiacas que tras una trombosis 
venosa profunda); una practica habitual es comprobar el INR 
en las 24 h previas a la cirugia en pacientes estables. 
@ Alergia. Debe confirmarse que se trata de una verdadera alergia, 
y no de una intolerancia. 
o A medicamentos, como sulfamidas y antibidticos, que se 
usan a menudo tras la cirugia de catarata. 
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Fig.9.5 Catarata secundaria. (A) Catarata subcapsular posterior uveitica incipiente; (B) opacidades uveiticas en forma de 
placa anterior; (C) sinequias posteriores acusadas con opacidad anterior del cristalino; (D) glaukomflecken; (E) catarata 


subcapsular anterior en la retinitis pigmentaria. 
(Por cortesia de S. Chen - fig. E.) 


booksmedicos.org 


CAPITULO 
Cristalino | 275 


Fig.9.6 Causas de catarata traumatica. (A) Traumatismo penetrante; (B) traumatismo contuso; (C) electrocucién por cafda de 
rayo; (D) radiaci6n infrarroja (catarata del soplador de vidrio); (E) radiacion ionizante. 


(Por cortesia de S. Chen - fig. A; C. Barry - fig. B; J. Schuman, V. Christopoulos, D. Dhaliwal, M. Kahook y R. Noecker, de ‘Lens and Glaucoma’, en Rapid Diagnosis in 
Ophthalmology, Mosby 2008 - figs. C-E.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 
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Tabla 9.1 Tratamiento de las enfermedades y condiciones médicas antes de la cirugia electiva 


Enfermedad 


Diabetes mellitus 


Preguntas/examenes adicionales 


éBien controlada? Se necesitara un 
andlisis de glucemia (puede bastar 
con un pinchazo en el dedo para 
la glucemia capilar; valore otras 
pruebas si es preciso) 


Actuaci 


Si hay mal control, puede ser necesario retrasar la 
cirugia y contactar con el médico del paciente 
Medicaci6én e ingesta de alimentos y bebida de la 
forma habitual el dia de la cirugfa con anestesia 

local 


Hipertension arterial 


Si la sistélica > 170 mmHg 0 la 
diast6lica > 100 mmHg, puede ser 
necesaria una valoraci6n por su 
médico 


Valore contactar con su médico para mejorar el 
tratamiento; demore la cirugia si es necesario, 
porque hay mayor riesgo de hemorragia 
supracoroidea 


Infarto de miocardio (IM) 
reciente 0 sospecha 
de episodio antiguo 


éFecha del IM? 


Retrase la cirugia 3-6 meses a partir de la fecha 
del IM. Contacte con su médico o el anestesista si 
hay dudas sobre el estado cardiovascular actual 


Angina de pecho 


éEstable, bien controlada? 


Traiga un pulverizador de trinitrato de glicerilo (TNG) 
el dia de la cirugfa. Si es inestable, contacte con 
el médico o el anestesista 


Enfermedad respiratoria 


éEs Optima la funcién respiratoria 
actualmente? 
¢éPuede estar tumbado el paciente? 


Si el paciente no puede estar tumbado, puede ser 
necesario comentarselo al cirujano. Prueba en 
decubito supino (minimo durante 30 min) 

La funci6n respiratoria debe optimizarse todo lo 
posible antes de la cirugia 

Recuerde al paciente que traiga sus inhaladores al 
hospital 


Ulcera en la pierna 
u otra herida cutanea 


éAguda o crénica? 
élndicios de infeccién activa? 


Debe demorarse la cirugia hasta que se haya 
resuelto la infeccion activa. Si no se puede curar 
(p. ej., Ulcera crénica en la pierna), es preciso que 
se cubra la lesi6n con un vendaje estéril durante 
el periodo perioperatorio. Puede valorarse obtener 
un exudado de la herida para cultivo y administrar 
antibidticos profilacticos 


Fiebre reumatica, 
trasplante o protesis 
de valvula cardiaca, 
endocarditis previa 


éEl paciente normalmente necesita 
cobertura antibidtica para las 
operaciones? 


Solo se requieren antibidticos profilacticos para la 
cirugia oftalmoldgica de forma excepcional, por 
ejemplo, extracci6n de un ojo infectado 


Ictus antiguo 


éFecha del ictus? 
ésecuelas especiales? 


Aplace la cirugia al menos 6 meses desde la fecha 
del ictus 

En muchos casos hay secuelas posturales o de otro 
tipo 


Artritis reumatoide 


éliene el paciente algun problema 
para estar tumbado o con la 
posici6n del cuello? 


Si se duda de que el paciente pueda mantener la 
posicion correctamente, puede ser necesario 
comentarselo al cirujano; la intubacién para 
anestesia general puede ser mas dificil en 
algunos pacientes 


Ictericia o antecedente 
de hepatitis virica 


éCual fue el diagnostico? 


Si se sospecha hepatitis virica, debe indicarse 
expresamente, ya que puede ser necesario tomar 
precauciones especiales para evitar lesiones con 
agujas 


Infecci6n por el virus de 
la inmunodeficiencia 
humana (VIH) 


Si hay algun factor de riesgo, gse ha 
realizado el paciente anteriormente 
la prueba del VIH? 


Puede ser necesario tomar precauciones especiales 
para evitar pinchazos con agujas 


Rasgo falciforme 


Pregunte a los pacientes de origen 
surasiatico 0 afrocaribefno si tienen 
rasgo falciforme 


Analisis de sangre si no lo saben y se planea 
anestesia general 


Enfermedad de 
Parkinson u otra 
causa de temblor 
significativo 


éEs capaz el paciente de mantener la 
cabeza lo suficientemente estable 
para colaborar con la anestesia 
local y la cirugia? 


En caso negativo, puede ser necesaria la anestesia 
general 


Epilepsia 


éEsta bien controlada la enfermedad? 


Puede ser preferible la anestesia general 


Distrofia miotonica 


¢éSe ha sometido el paciente a cirugia 
con anestesia anteriormente? 


Si se planea una anestesia general, debe 
consultarse con el anestesista con suficiente 
antelaci6on 
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© Al yodo o el marisco (esta ultima puede indicar alergia al 
yodo). En pacientes alérgicos al yodo, debe usarse otro anti- 
séptico, como la clorhexidina, para la piel y la conjuntiva. 

© Otras: al latex (puede ser necesario usar guantes sin latex), 
plastico adhesivo, anestésicos locales, picaduras de insectos 
(reaccion cruzada con la hialuronidasa que a menudo se usa 
en la anestesia local). 

Portadores de Staphylococcus aureus resistente a la meticilina 

(SARM). Deben seguirse los protocolos nacionales y locales 

para la identificacion y tratamiento de los pacientes con alto 

riesgo de ser portadores de SARM. 

Transporte (al hospital o al quiréfano dentro del hospital): pue- 

den requerirse medidas especiales para pacientes con mala movi- 

lidad o un indice de masa corporal excepcionalmente elevado. 


Para la cirugia urgente o preferente, deben valorarse individualmen- 


te los riesgos médicos segun las circunstancias. 


Evaluacion oftalmologica preoperatoria 


Es necesario realizar una evaluacién oftalmoldgica minuciosa. Tras 


preguntar por los antecedentes oftalmoldgicos, deben valorarse los 


siguientes puntos: 


Agudeza visual. Suele medirse con una escala de Snellen, a 
pesar de sus limitaciones (v. capitulo 14). 

Cover test. Una heterotropia puede indicar ambliopia, que 
comporta un prondstico visual reservado, o la posibilidad de 
diplopia cuando mejore la visién. Un ojo con mala vision por 
catarata puede sufrir una desviacion, normalmente divergente, 
pero la cirugia de la catarata puede bastar para alinearlo. 
Respuestas pupilares. Como la catarata nunca produce un 
defecto pupilar aferente, su presencia implica alguna patologia 
adicional significativa. 

Anejos oculares. La dacriocistitis, la blefaritis, la conjuntivitis cré- 
nica, la lagoftalmia, el ectropion, el entropion y las alteraciones de 
la pelicula lagrimal predisponen a la endoftalmitis, y en la mayoria 
de los casos deben corregirse antes de la cirugia intraocular. 
Cornea. Los ojos con bajos recuentos de células endoteliales 
(p. ej., con cornea guttata ostensible) son mas vulnerables a la 
descompensacién postoperatoria secundaria al traumatismo 
quirurgico. La microscopia especular y la paquimetria pueden 
ayudar a estimar el riesgo, y deben tomarse medidas preventi- 
vas para proteger el endotelio (v. mas adelante). Un arco senil 
acusado puede dificultar la visualizacion durante la cirugia, al 
igual que las opacidades estromales. 

Camara anterior. Una camara anterior poco profunda puede difi- 
cultar la cirugia de catarata. La identificacion de que la pupila no se 
dilata bien permite aplicar una pauta preoperatoria mas intensiva de 
colirios midriaticos, planificar una dilatacidn mecanica antes de la 
capsulorrexia y/o inyectar un midridtico intracameral. Un mal 
reflejo rojo complica la creacién de una capsulorrexia, aunque 
esto se solventa facilmente tifiendo la cdpsula con azul tripano. 
Cristalino. Las cataratas nucleares tienden a ser mas duras y 
pueden requerir mas potencia de ultrasonidos para su facoemul- 
sificacion, mientras que las opacidades corticales y subcapsula- 
res suelen ser mas blandas. Las opacidades nucleares negras son 
extremadamente densas, por lo que la extraccién extracapsular 
de la catarata puede ser preferible a la facoemulsificacién. La 
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seudoexfoliacién se asocia a debilidad zonular (puede haber 


facodonesis, es decir, temblor del cristalino), fragilidad capsular 
y mala midriasis. 

Examen del fondo de ojo. Enfermedades como la degeneracién 
macular asociada a la edad pueden afectar al resultado visual. 
Puede ser necesaria realizar una ecografia, principalmente para 
excluir desprendimiento de retina y estafilomas, en ojos con 
opacidad muy densa que impida examinar el fondo de ojo. 
Esclera. Si se ha colocado un explante o banda de cerclaje 
prominente en una intervencién previa de desprendimiento 
de retina, el ojo es particularmente grande o la esclera esta 
adelgazada (p. ej., miopia magna), puede ser conveniente evitar 
la anestesia retrobulbar, y hay que tener especial cuidado con la 
infiltracion de anestésicos subtenonianos. 

Estado refractivo actual. Es esencial conocer el defecto de 
refraccion preoperatorio del paciente a la hora de seleccionar la 
lente intraocular (LIO). Los valores queratométricos (obtenidos 
durante la biometria; v. mas adelante) deben anotarse junto con 
la refraccion, sobre todo si se planea compensar el astigmatismo 
seleccionando la localizacién de la incisién, implantando una len- 
te torica o con algun procedimiento adicional. Es especialmente 
importante averiguar el resultado refractivo postoperatorio del 
otro ojo si ya se habia operado, de modo que puede tenerse en 
cuenta cualquier «sorpresa refractiva», aunque sea minima. 


Consentimiento informado 


Es esencial que el paciente decida someterse a la cirugia de catarata 


tras haber sido plenamente informado. Ademas de comentar los 


beneficios, hay que explicar los riesgos, adaptandose al nivel de 


comprension del paciente, e insistir en los problemas potenciales 


mas comunes y mas graves: 


La mayoria de las operaciones de catarata van bien, y el paciente 
alcanza una buena vision. 

La mayoria de las complicaciones pueden resolverse eficazmente 
sin que causen dificultades a largo plazo, pero algunos pro- 
blemas infrecuentes pueden ser muy graves. 

En aproximadamente una entre 1.000 operaciones de catarata, 
el ojo quedara con poca visién o ciego, mientras que en una de 
cada 10.000, el paciente perder el ojo. 

Algunas complicaciones pueden obligar a practicar una segunda 
operacion. 

Entre las complicaciones comunes relativamente leves y normal- 
mente faciles de tratar se encuentran la equimosis periocular, la 
alergia a los colirios, los picos de presién intraocular (PIO), 
la iridociclitis, la opacificacién de la capsula posterior (actual- 
mente en descenso) y las fugas por la herida. 

Complicaciones moderadas 0 graves, pero menos frecuentes, 
serian la rotura de capsula posterior con o sin vitreorragia (el 
1% 0 menos con cirujanos experimentados, mas frecuente con 
cirujanos en formaci6én segun su experiencia), dehiscencia 
zonular, edema macular cistoide (EMC), caida del nucleo al 
vitreo (alrededor del 0,2%), descompensacién corneal tal que 
precise un trasplante de cornea, resultado refractivo intolerable 
(puede requerir uso de lente de contacto, recambio de LIO 0 
cirugia corneal), desprendimiento de retina (< 1%), dislocacién 
de la LIO, ptosis persistente y diplopia. 
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Complicaciones raras, pero siempre muy graves, son la endof- 
talmitis (0,1%) y la hemorragia supracoroidea (0,04%). 

Los riesgos de la anestesia deben ser comunicados por la per- 
sona que vaya a administrarla. La anestesia local conlleva poco 
riesgo, aunque algunas complicaciones raras pueden ser tan 
graves como para dar lugar a la pérdida del ojo o la muerte: 
alergia al anestésico, hemorragia retrobulbar (v. capitulo 21), 
perforacion del globo ocular e infusion inadvertida de anestési- 
co en el liquido cefalorraquideo a través de la vaina del nervio 
Optico que causa anestesia del tronco del encéfalo. 
Practicamente no hay riesgo para el otro ojo; la oftalmia simpa- 
tica es cada vez mas rara con la cirugia moderna de catarata. 


Biometria 


La biometria permite calcular la potencia de la lente que proba- 


blemente proporcione el resultado refractivo deseado en el post- 


operatorio. Basicamente depende de la medicion de dos pardmetros 


oculares: la queratometria y la longitud axial (anteroposterior). 


La queratometria consiste en la determinacion de la curvatura 
de la superficie corneal anterior (los meridianos mas curvo y 
mas plano), expresada en dioptrias o milimetros de radio de 
curvatura. Normalmente se lleva a cabo con el aparato de inter- 
ferometria usado para medir la longitud axial (v. mas adelante), 
pero, si no se dispone de él 0 no es apropiado, puede realizarse 
una queratometria manual (p. ej., con el queratometro de Javal- 
Schiotz) o una topografia corneal. 

La biometria de coherencia 6ptica (figs. 9.7A y B) es un método 
de medida de la longitud axial sin contacto que utiliza dos haces 
coaxiales y parcialmente coherentes de un laser de baja energia 
para producir un patron de interferencia (interferometria de 
coherencia parcial). Los bismetros modernos también deter- 
minan la queratometria, la profundidad de camara anterior y 
la medida blanco-blanco corneal, y son capaces de calcular la 
potencia de la LIO usando varias formulas. Las mediciones son 
muy reproducibles y generalmente requieren menos habilidad 
por parte del examinador que la biometria por ultrasonidos 
(v. mas adelante). 

La ecografia en modo A es un método algo menos preciso para 
determinar la dimension axial; puede realizarse con técnica de 
contacto (fig. 9.7C) o con mas exactitud, aunque también mayor 
dificultad técnica, usando un bafio de agua encima del ojo (eco- 
grafia de inmersi6n). El haz de ultrasonidos debe alinearse con 
el eje visual para que la precision sea maxima; cada superficie 
reflectante se representa en la pantalla del osciloscopio como 
una punta (fig. 9.7D). 

Formulas para el calculo de la potencia de la LIO. Se han 
ideado numerosas formulas basadas en la queratometria y la 
longitud axial para calcular la potencia de la LIO necesaria para 
alcanzar un resultado refractivo concreto. Algunas incorporan 
otros parametros, como la profundidad de camara anterior y 
el espesor del cristalino para intentar aumentar su precision. 
Las formulas SRK-T, de Haigis, de Hoffer Q y de Holladay 1 
y 2son las mas usadas. Algunas formulas pueden ser superiores 
en ojos muy cortos (posiblemente la Hoffer Q) o largos, pero 
hay opiniones divergentes y siempre es prudente planificar de 
forma individualizada para los ojos de caracteristicas inusuales, 


consultando con las ultimas publicaciones y recomendaciones. 


Los ojos cortos estan especialmente predispuestos a errores 
esféricos y astigmaticos imprevistos tras la cirugia. 

© Cirugia refractiva previa. Cualquier forma de cirugia refractiva 
corneal puede afectar significativamente al calculo de la poten- 
cia de LIO requerida, y las formulas de calculo estandar no son 
apropiadas en esos casos. Se han descrito diferentes métodos 
para solventar estos inconvenientes. La mayoria tratan de cal- 
cular la «verdadera» potencia corneal tras la cirugia refractiva 
usando un proceso especial (método de la historia refractiva, 
método de la lente de contacto) para aplicarla a una formula 
estandar (p. ej., Hoffer Q) 0 especifica (p. ej., de Masket), pero 
la formula de regresion Haigis-L se basa en datos estadisticos 
para facilitar el calculo en ojos operados de cirugia refractiva 
usando solo valores adquiridos de forma convencional. Puede 
ser conveniente utilizar mas de un método de calculo de la LIO. 

© Lentes de contacto. Si el paciente usa lentes de contacto blandas, 
debe suspenderlas hasta 1 semana antes de la biometria para que 
se estabilice la cérnea; si son lentillas rigidas permeables al gas, 
puede ser necesario estar hasta 3 semanas sin ponérselas. 

© Constante A personalizada. Si se encuentra una desviacién 
refractiva postoperatoria consistente en la mayoria de los 
casos de un cirujano concreto, puede deducirse que algunos 
aspectos de la técnica quirurgica personal (0 quiza de la biome- 
tria) afectan de modo uniforme al resultado, por lo que puede 
programarse una constante A personalizada en el aparato de 
biometria para tener en cuenta este hecho. 


Refraccion postoperatoria 


@ Laemetropia suele ser la refraccién postoperatoria deseada, aun- 
que generalmente se necesitaran gafas para cerca, dado que una 
LIO convencional no puede acomodar. Muchos cirujanos fijan 
como objetivo un grado leve de miopia (alrededor de -0,25 D) 
para compensar posibles errores de la biometria, dado que la 
hipermetropia postoperatoria precisara correccién para ver nitido 
a todas las distancias y por lo general se tolera peor que la miopia. 

© Ojo contralateral. Al planificar la refraccidn postoperatoria 
debe tenerse en cuenta el otro ojo. Si este tiene un defecto refrac- 
tivo significativo, pero probablemente no requiera cirugia de 
catarata antes de pocos afios, el objetivo para el ojo operado no 
debe diferir mas de 2 D de la graduacion del otro, para evitar 
problemas de fusién binocular. En ocasiones, como cuando 
hay una opacidad incipiente del cristalino en el otro ojo o la 
ametropia es extrema, puede ofrecerse al paciente la posibilidad 
de operarse el segundo ojo para facilitar que los dos queden 
emétropes. 

© La «monovision» consiste en dejar el ojo (normalmente) no 
dominante con una miopia de entre 1 y 2 dioptrias (D) para 
que pueda leer sin gafas, mientras que se planifica que el ojo 
dominante quede emétrope. Este método resulta atractivo para 
algunos pacientes, generalmente aquellos que han usado con 
anterioridad lentes de contacto o gafas para conseguir mono- 
vision. 

© Las lentes multifocales se sirven de diversos métodos épticos 
para obtener una vision cercana, intermedia y lejana satisfacto- 
ria. Muchos pacientes estan muy complacidos con el resultado, 
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Fig.9.7 Biometria. (A) Biometria de coherencia dptica; (B) pantalla de un bidmetro dptico; (€) biometria por ultrasonidos de 
contacto; (D) pantalla de un bidmetro por ultrasonidos (A/C, profundidad de camara anterior; L, grosor del cristalino). 


(Por cortesia de D. Michalik y J. Bolger.) 


pero una minoria no desdefiable no queda contenta y se queja 
de fendmenos como deslumbramientos. Se requieren resultados 
refractivos muy precisos, con muy poco astigmatismo, para que 
estas lentes tengan un funcionamiento 6ptimo y disminuya la 
probabilidad de que no se toleren. 

© Pacientes mas jévenes. Con una LIO monofocal convencional, 
debe advertirse a los pacientes menores de 50 afios de que 
sufriran la pérdida repentina de la capacidad de enfocar, y 
que tardaran algun tiempo en acostumbrarse. 


Lentes intraoculares 


Posicion 
La LIO (fig. 9.8A) esta compuesta por una dptica y los hapticos. La 
Optica es el elemento refractivo central, mientras que los hapticos 


son las asas 0 soportes que se colocan en contacto con estructuras 
oculares periféricas para centrar la 6ptica. La cirugia moderna de 


catarata, con conservacion de la capsula del cristalino, permite 
posicionar la LIO en la localizacién ideal, es decir, «en el saco» 
(fig. 9.8B). Cuando la cirugia se complica con rotura de la capsula 
posterior, puede ser necesaria una ubicacion alternativa en la 
camara posterior, con los hapticos en el surco ciliar (solo LIO de 
tres piezas, no las de una pieza —incluidas las de hapticos en placa-, 
ya que pueden quedar inestables) o la camara anterior (CA), con 
los hapticos apoyados en el angulo (la colocacion en la CA requie- 
re un tipo especifico de LIO). En ciertas circunstancias, puede 
colocarse una LIO adicional en el surco ciliar junto con la LIO en 
el saco capsular, por ejemplo, para corregir un defecto refractivo 
residual tras la cirugia primaria (poliseudofaquia secundaria); 
para esto se dispone de lentes intraoculares de muy poco grosor. 
Es preferible evitar colocar una LIO secundaria en el surco (poli- 
seudofaquia primaria) en ojos muy cortos (p. ej., nanoftalmicos) 
debido al riesgo de cierre angular; hay comercializadas LIO de 
hasta 40 D, y pueden encargarse LIO a medida para potencias 
incluso mayores. 
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Fig.9.8 Lente intraocular (LIO). (A) LIO flexible de una pieza; 
obsérvese la 6ptica de borde cuadrado; (B) LIO jn situ en 
el saco capsular; (€) implante de LIO torica que muestra 
dos grupos de tres puntos diametralmente opuestos para 
marcar el eje de la lente. 


(Por cortesia de C. Barry - fig. A.) 


Diseno 


©@ Actualmente se usan mucho las LIO flexibles que se introducen 


mediante un inyector y a continuacién se despliegan dentro 
del ojo. La implantacién con inyector utiliza incisiones muy 
pequefias y también evita el contacto de la lente con la superficie 
ocular, reduciendo asi el riesgo de contaminacion bacteriana. 
Otra alternativa es plegar la LIO, pero se requiere una incision 


mayor. Los materiales flexibles disponibles se comentan mas 

adelante; no parece que ninguno sea claramente superior al resto. 

© LlOacrilicas. Los materiales acrilicos hidréfobos (contenido 
de agua < 1%) tienen mayor indice de refraccién que las 
lentes hidrofilas y, por tanto, son mas finos, aunque pueden 
originar disfotopsias (deslumbramiento y reflejos molestos). 
Se ha informado de que producen mayor reaccion en ojos 
uveiticos, aunque no parece que esto afecte en la practica 
al resultado. Las lentes acrilicas hidrdfilas (de hidrogel) en 
teoria ofrecen mejor biocompatibilidad, pero han perdido 
aceptacion por la aparicion de calcificacién intensa que ha 
requerido recambio de LIO en algunos tipos y de inflamacion 
en otros; parece que actualmente los fabricantes de lentes han 
resuelto estos problemas. Las tasas de opacificacién de la 
capsula posterior (OCP) pueden ser mayores con las LIO 
de hidrogel que con otros materiales. 

O Las LIO de silicona estan disponibles con hapticos en asa (de 
una 0 tres piezas) y en placa (de una pieza), y estas ultimas 
consisten en una lamina mas 0 menos rectangular con la dpti- 
ca situada centralmente. Las LIO de silicona suelen ser mas 
biocompatibles que las acrilicas hidréfobas, pero pueden sufrir 
un depdsito significativo de silicona en ojos llenos de aceite 
de silicona. La materiales de silicona de primera generacién 
se asociaban a mayor indice de OCP que las lentes acrilicas, 
pero apenas existen diferencias con las LIO mas recientes. 

oO Elcolamero esta compuesto por colageno, un copolimero de 
poli-HEMA y un cromoforo que absorbe rayos ultravioletas. 
Se comercializa principalmente por su gran biocompatibili- 
dad y sus buenos resultados a largo plazo. 

Las LIO rigidas estan compuestas unicamente por polimetilme- 
tacrilato (PMMA). No pueden inyectarse ni plegarse, por lo que 
deben ser implantadas por una incisién mayor que el diametro 
de la 6ptica, normalmente 5 0 6 mm. Por motivos econdmicos, 
siguen siendo muy usadas en paises subdesarrollados. Las tasas 
de OCP son mayores con las lentes de PMMA que con las de 
silicona y acrilicas. Algunos cirujanos son partidarios de las LIO 
recubiertas de heparina (v. mas adelante) en ojos uveiticos, sobre 
todo en nifios. 
Las 6pticas de bordes afilados 0 cuadrados (v. fi A) dan 
lugar a tasas significativamente menores de OCP que las de 
borde redondeado, por lo que las primeras son actualmente el 
disefto predominante. Sin embargo, los bordes cuadrados pueden 
asociarse a mayor frecuencia de disfotopsias (v. mas adelante). 
Filtros de luz azul. Aunque basicamente todas las LIO con- 
tienen filtros de luz ultravioleta, algunas incluyen también fil- 
tros para las longitudes de onda azules, con el fin de reducir 
la posibilidad de lesién retiniana por esta luz visible de mayor 
energia. El] filtro azul confiere un tono amarillento a la LIO, 
aunque similar al color fisioldgico del cristalino en adultos 
jovenes. Algunos trabajos sugieren un leve empeoramiento de 
la funcién visual en condiciones escotdpicas con estas lentes. 

Las 6pticas asféricas para contrarrestar la aberracién esférica de 

la cornea estan muy difundidas, y se ha demostrado que mejoran 

el contraste, sobre todo en condiciones mesopicas. Un posible 
inconveniente es que cada fabricante fija en un nivel estandar 
el grado de asfericidad de su LIO, mientras que el valor de 
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aberracion esférica difiere segun las personas, por lo que en algu- 
nas esta compensacion sera excesiva y en otras se quedara corta. 

© Elrecubrimiento con heparina reduce la atraccién y adhesion 
de células inflamatorias, lo que puede ser especialmente util en 
ojos con uveitis. Sin embargo, no hay pruebas concluyentes de 
que el recubrimiento superficial con heparina depare beneficios 
clinicos, y ni siquiera si algtin material de LIO es mejor que otros 
para la cirugia de catarata en ojos con uveitis. 

© Las LIO multifocales (v. también capitulo 7) se sirven de un 
mecanismo refractivo o difractivo para intentar proporcionar 
visién nitida a diferentes distancias focales. Las denominadas «LIO 
acomodativas» en teoria alteran su distancia focal al flexionarse, 
pero en la practica consiguen poca amplitud de acomodaci6n. 

© Las LIO toricas (fig. 9.8C) incorporan un cilindro refractivo 
para compensar el astigmatismo corneal preexistente. Su princi- 
pal problema es la rotacion dentro del saco capsular, que ocurre 
solo en un pequefio porcentaje de pacientes y puede corregirse 
mediante una recolocacién quirurgica precoz. 

© Las LIO ajustables pueden modificar su potencia refractiva tras 
ser implantadas. Un modelo se basa en la irradiacion ultraviole- 
ta de baja intensidad, que se aplica en la lampara de hendidura 
aproximadamente 1 semana después de la cirugia, para inducir 
la polimerizacion de las moléculas constituyentes de la lente en 
un patron especifico que corrija el defecto esférico y cilindrico 
(astigmatismo). 


Anestesia 


La mayoria de las operaciones de catarata se realizan con anestesia 

local, a veces junto con sedacién intravenosa u oral. En algunas 

circunstancias se requiere anestesia general, como en nifios y adultos 

muy jovenes 0 ciertos pacientes con ansiedad extrema, discapacidad 

intelectual, epilepsia, demencia y temblor cefalico. 

© El bloqueo subtenoniano consiste en introducir una canula 
roma a través de una incision en la conjuntiva y la capsula de 
Tenon a unos 5 mm del limbo nasal inferior (fig. 9.9A), y avan- 
zarla alrededor del globo ocular por el espacio subtenoniano, sin 
inyectar el anestésico hasta superar el ecuador del ojo (fig. 9.9B). 
Aunque consigue una buena anestesia con minimas complica- 
ciones, la acinesia es variable. Son frecuentes la quemosis y la 
hemorragia subconjuntival, pero la penetracion del globo ocular 
es extremadamente rara. 

© El bloqueo periocular se practica a través de la piel (figs. 9.9C 
y D) o la conjuntiva con una aguja de 25 mm. Generalmente 
obtiene un grado suficiente de anestesia y acinesia. La perfora- 
cidn del globo ocular es una posible complicacién grave, por lo 
que la anestesia peribulbar debe evitarse o realizarse con gran 
cautela en ojos largos (que también tienden a tener un mayor 
diametro ecuatorial). 

© La anestesia tépica se consigue mediante colirios (proximeta- 
caina al 0,5%, tetracaina al 1%) o gel (lidocaina al 2%), y puede 
potenciarse con lidocaina intracameral al 0,2-1% sin conser- 
vantes, que a menudo se infunde durante la hidrodiseccién; 
también se han comercializado preparados de viscoelastico 
con lidocaina. Aunque la analgesia suele ser suficiente, nor- 
malmente es menos eficaz que con los bloqueos peribulbares o 


subtenonianos. A pesar de la ausencia de acinesia, la mayoria de 


los pacientes pueden colaborar de forma adecuada. La tasa 
de complicaciones intraoperatorias probablemente es mayor que 
con los bloqueos regionales, pero las complicaciones anestésicas 
son menores. Se ha suscitado la cuestién de que la anestesia topi- 
ca podria aumentar el riesgo de endoftalmitis en comparacion 
con otras técnicas anestésicas, aunque esto puede compensarse 
mediante el uso de antibiotico intracameral al final de la cirugia. 


Cirugia manual de la catarata 


Cuando empezo a extenderse el uso de LIO de camara posterior en 
la década de los ochenta, la mayoria de los cirujanos adoptaron la 
extraccién extracapsular de catarata (EECC), abandonando la vieja 
técnica intracapsular (EICC). En la EICC, se extraia el cristalino 
completo con su cépsula mediante una criosonda (fig. 9.10A). En la 
EECC, después de crear un gran capsulotomia anterior, se completa 
una incision limbica amplia (8-10 mm) y se exprime el nticleo; luego 
se aspiran los restos corticales, dejando un saco capsular suficiente- 
mente intacto como para soportar la LIO (fig. 9.10B). Hay que suturar 
la incision, lo que a veces induce un considerable astigmatismo cor- 
neal. La cirugia manual de catarata con pequefia incision (CMCPI) 
es una variante de EECC usada para operar un gran numero de cata- 
ratas densas en zonas geograficas pobres; implica la creacion de un 
pequefio tunel esclerocorneal autosellable (fig. 9.10C), la expresién 
manual del nucleo en una pieza (fig. 9.10D), la aspiracién manual 
de la corteza y la implantacion de la LIO. La rehabilitacion visual es 
comparable a la facoemulsificacion, pero la CMCPI es mas rapida y 
evita la necesidad de emplear tecnologia cara. 


Facoemulsificacién 


Introduccion 


La facoemulsificacién («faco») es el método estandar para extrac- 
cidn de cataratas en paises desarrollados y en los centros regionales 
de la mayoria de los paises en vias de desarrollo. 


Facodinamica 


La eleccién de los parametros adecuados hace la cirugia mas facil 

y segura. 

© Laaltura del frasco de irrigacién respecto al ojo del paciente se 
fija para mantener la estabilidad de la camara anterior con una PIO 
razonable. El flujo de infusion es proporcional a la altura del frasco. 

© EI flujo de aspiracion (FA) es el volumen de liquido extraido del 
ojo en mililitros por minuto. Con FA altos, debe elevarse el frasco 
de irrigacion para compensar la mayor pérdida de fluido. Los FA 
altos consiguen mayor atraccién del material del cristalino hacia 
la punta del «faco», con elevacién del vacio mas rapida y retirada 
mas agil de material con menor potencia de ultrasonidos. Los 
cirujanos noveles normalmente deben evitar usar un FA alto. 

© Elvacio, medido en mmHg, se genera durante la oclusién cuando 
la bomba intenta aspirar fluido. El nivel de vacio determina con 
qué fuerza es sujetado el material por la punta del «faco» cuando 
hay oclusién, posibilitando manipular los fragmentos de cristalino. 
El vacio alto puede disminuir la potencia total necesaria para aspi- 
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Fig.9.9 Anestesia local para cirugia de catarata. (A) Diseccién conjuntival para anestesia subtenoniana; (B) infiltraci6n bajo 
la capsula de Tenon con una canula roma; (€) insercién de la aguja para anestesia peribulbar; (D) infiltraci6n peribulbar del 


anestésico. 


rar el cristalino. Al igual que con el FA, el ajuste de un vacio bajo 
enlentece la velocidad de los procesos intraoculares, reduciendo 
la intensidad de la acometida (v. mas adelante) y haciendo mas 
dificil la aspiracién inadvertida del iris 0 la capsula del cristalino. 

© Acometida (surge) postoclusién. Cuando se rompe la oclusién 
de la punta del «faco» por material del cristalino, la energia 
contenida da lugar a un subito aumento transitorio de la salida 
de liquido («acometida»). Esto puede causar complicaciones 
como rotura capsular, aunque dicho riesgo es minimo con los 
aparatos de «faco» actuales. 


Tipo de bomba 


La principal implicacion del tipo de bomba empleado por un apara- 
to concreto de «faco» es su efecto sobre el comportamiento del vacio. 
© Las bombas peristalticas (de flujo) atraen liquido y material del 

cristalino hacia la punta del «faco» por la compresion de un tubo 


sobre rodillos de velocidad variable. Solo se genera vacio cuando se 
produce la oclusién de la punta; en ese momento, la bomba se va 
deteniendo hasta alcanzar un nivel maximo prefijado. 

© Las bombas Venturi (de vacio) crean una presion negativa en un 
recipiente por el paso de una corriente de aire comprimido a través 
de su entrada. Esto se traduce practicamente en la sincronizacién 
del vacio y el FA, de modo que no se puede ajustar la aspiracion de 
modo independiente. Cuanto mas se pisa el pedal, mas aumenta 
el vacio hacia el nivel maximo establecido con independencia de 
la oclusi6n, por lo que siempre se dispone de vacio en la punta. 

© Muchos aparatos modernos ofrecen bombas hibridas. 


Pieza de mano 


La pieza de mano (fig. 9.11A) presenta una punta formada por 
una aguja hueca de titanio rodeada por un manguito para el suero 
refrigerante (fig. 9.11B) que protege a la cornea de dafio térmico y 
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Fig.9.10 Cirugia manual de la catarata. (A) Extracci6n intracapsular; (B) extracci6n extracapsular; (C) y (D) cirugfa manual de 
catarata con pequenia incision. 
(Por cortesia de C. Barry - figs. A y B; A. Hennig - figs. C y D.) 


Fig.9.11 (A) Pieza de mano del «faco» con la punta; (B) punta del «faco» con manguito de irrigaci6n. 
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mecanico. Su accién de emulsionadora se debe a la vibracion de tival y limpieza de los parpados (fig. 9.12B), especialmente 
alta frecuencia (ultrasénica) de la aguja, que produce martilleo, las pestafias. Se deja actuar el antiséptico un minimo 
cavitacion y otros efectos; algunos aparatos ofrecen variantes, como de 3 min. 

«faco» de accidn torsional o facoemulsificacién por inyeccién de © Colocacién cuidadosa de pafios adhesivos (fig. 9.12C), dejan- 
agua. Existen diferentes formas y tamafios de puntas, cada una con do las pestafias y los bordes palpebrales fuera del campo 
caracteristicas de corte y sujecién especificas. quirurgico, e insercién de un blefarédstato. 


Viscoelasticos oculares 


Los viscoelasticos oculares (OVD) son biopolimeros que desempe- 

fan un papel critico en la moderna cirugia de la catarata. 

© Los viscoelasticos cohesivos se usan para crear y mantener espa- 
cios dentro del ojo, por ejemplo, para mantener la camara anterior 
durante la capsulorrexia y para dilatar el saco capsular y facilitar 
la introduccién de una LIO. Los viscoelasticos de mayor peso 
molecular mantienen mas eficazmente los espacios, pero favorecen 
el prolapso del iris si la camara anterior es poco profunda y dan 
lugar a aumentos postoperatorios de la PIO mas duraderos. 

© Los viscoelasticos dispersivos se adhieren mejor a las superfi- 
cies que los cohesivos, y normalmente su usan para proteger el 
endotelio. Son mas dificiles de extraer del ojo que los viscoelas- 
ticos cohesivos, pero producen picos de PIO menos acusados. 
La principal desventaja practica de los viscoelasticos dispersivos 
es su tendencia a retener burbujas de aire y fragmentos de cris- 
talino, dificultando la vision durante la cirugia. 

© Los viscoelasticos adaptativos conjugan caracteristicas de los 
dos tipos anteriores. 

© La técnica del «escudo blando» consiste en inyectar antes de 
la capsulotomia una capa externa de viscoelastico dispersivo y 
luego un nucleo interno cohesivo. Algunos cirujanos la usan por 
sistema, y otros solo en ojos con alto riesgo de descompensacion 
corneal (p. ej., cornea guttata). 

® Manipulacion pupilar. En ojos con pupilas pequejfias, un vis- 
coelastico cohesivo de alto peso molecular (p. ej., Healon GV™) 
separara el iris del cristalino y ayudara a mejorar la midriasis. El 
efecto cohesivo de los viscoelasticos adaptativos puede usarse para 
dilatar una pupila intraoperatoriamente, y su efecto dispersivo, 
para mantener la dilatacion. Los viscoelasticos también pueden 
servir para romper sinequias de modo practicamente atraumatico. 

©@ Manipulacioén cortical. Los viscoelasticos pueden ayudar a 
disecar la corteza de la cdpsula del cristalino para atenuar la 
traccién sobre los ligamentos zonulares fragiles. 

© Rescate de la capsulorrexia. Si la capsulorrexia muestra signos 
de extenderse a la periferia, la inyeccion de un viscoelastico 
cohesivo aplanara la capsula anterior, lo que ayuda a ejercer un 
vector centripeto y a expandir la pupila. 

© Rotura capsular. En caso de pequefios desgarros de la capsula 
posterior, un viscoelastico dispersivo (usando todo el vial si es 
necesario) empujara el vitreo hacia atras a la camara posterior y 
mantendra un taponamiento del defecto capsular, lo que puede 
permitir completar la eliminacién del cristalino. Seguidamente 
puede crearse una capsulorrexia posterior en algunos casos. 


Técnica 


Fig.9.12 Preparacion. (A) Instilaci6n de povidona yodada al 
er , ee : 5% en el fondo de saco conjuntival; (B) limpieza de la piel 
oO Anestésico topico seguido de la instilacién de povidona —_ gon povidona yodada; (C) patio adhesivo y blefaréstato para 


@ Preparacién 


a 


— 


yodada al 5% ).12A) o clorhexidina en el saco conjun- aislar el campo quirurgico de los parpados. 
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© Incisiones 

oO Se hace una paracentesis a aproximadamente 60° a la 
izquierda (para cirujanos diestros) de la incision principal; 
algunos cirujanos prefieren usar dos paracentesis separadas 
unos 180°. 

© Se inyecta viscoelastico en la camara anterior. 

Oo Muchos cirujanos sittan la incisidn corneal principal 
(fig. 9.13A) en el eje corneal mas curvo, mientras que otros la 
realizan siempre en el mismo sitio. Las incisiones temporales 
permiten un acceso mejor e inducen menos astigmatismo, 
pero podrian asociarse a un riesgo ligeramente superior de 
endoftalmitis. 

© Se realiza una capsulorrexia circular continua con un cis- 
tdtomo, una aguja doblada o una pinza capsular (fig. 9.13B). 

© Se realiza la hidrodiseccion para separar el nucleo y la corteza 
de la capsula, de modo que pueda manipularse el nucleo. Se 
inserta una canula roma justo por debajo del borde de la cap- 
sulorrexia y se inyecta suavemente liquido debajo de la capsula 
(fig. 9.13C). Debe verse una onda de hidrodiseccién, siempre 
que haya un suficiente reflejo rojo. 

@ La técnica de «divide y venceras» es un modo popular y 
seguro de eliminar el nucleo; consiste en crear dos surcos 
perpendiculares (esculpido), colocar la punta del «faco» y 
un segundo instrumento en paredes opuestas de los surcos, 
y partir el nticleo en cuadrantes aplicando fuerza en sentidos 
opuestos (fig. 9.13D). A continuacidn se van emulsionan- 
do y aspirando cada uno de los cuadrantes sucesivamente 
(fig. 9.13E). 

© La técnica de «faco chop» tiene la ventaja de ser normalmente 
mas rapida y consumir menor energia de facto, pero es mas 
dificil de aprender. En el chop horizontal, se coloca un chopper 
de punta roma horizontalmente por debajo de la capsula y se 
rota verticalmente al alcanzar el ecuador. El chop vertical 
se realiza con chopper de punta afilada que no es necesario 
pasar mas alla de la capsulorrexia. El nucleo se divide en varios 
fragmentos para su emulsificacion. 

© La técnica de «stop and chop» es una combinacion de las dos 
anteriores. 

© Retirada de la corteza del cristalino. Los restos de material 
cortical se sujetan cuidadosamente mediante el vacio, se des- 
pegan de la cdpsula del cristalino en direccién centripeta y se 
aspiran. Puede emplearse aspiracién coaxial automatizada, 
bimanual automatizada (fig. 9.13F) y manual (p. ej., con canula 
de Simcoe). 

© Implantacion de la LIO. Se rellena el saco capsular de vis- 
coelastico cohesivo. Se introduce el cartucho de inyector 
cargado a través de la incision principal y se inyecta lenta- 
mente la LIO para su despliegue dentro de la bolsa capsular. 
Si la LIO es térica (v. fig. 9.8C), debe rotarse para que quede 
correctamente alineada; antes de rotarla debe aspirarse el 
viscoelastico. 

@ Finalizacion. Se sellan las paracentesis y la incisién principal 
mediante inyeccidn de suero fisiolégico en el estroma corneal 
(hidrosellado). Al final de la intervencién pueden llevarse a 
cabo medidas profilacticas, como inyeccion intracameral de 
antibidtico, inyeccién subconjuntival de antibidtico y corticoide 
o instilacién de un antibidtico tépico. 


CAPITULO 
Cristalino 


Cirugia de catarata con laser 
de femtosegundo 


Los laseres de femtosegundo, usados en cirugia refractiva durante 


varios afios, han sido adoptados recientemente por muchos cirujanos 
para realizar de forma automatizada algunos pasos manuales de la 
facoemulsificacién, como las incisiones corneales, la capsulorrexia y 
la fragmentacion inicial del cristalino, asi como las incisiones para 
aminorar el astigmatismo (fig. 9.14). Sus posibles ventajas son mayor 
precision e integridad de las incisiones, disminucion de la energia de 
facoemulsificacion y quiza mejores resultados refractivos al conseguir 
una colocacién mas precisa de la capsulorrexia. Sus inconvenientes 
son un gasto sustancialmente mayor, un tiempo quirtrrgico mas 
prolongado y los problemas en casos técnicamente complejos (p. ej., 
pupilas mioticas). Tiene una curva de aprendizaje considerable. 


Complicaciones quirdrgicas 


Rotura de la capsula posterior del cristalino 


La rotura capsular puede dar lugar a vitreorragia, migracién pos- 
terior de material del cristalino y, rara vez, hemorragia expulsiva. Las 
secuelas de la vitreorragia, sobre todo si no se trata adecuadamente, 
pueden incluir EMC, desprendimiento de retina, endoftalmitis, 
ectopia pupilar, uveitis, contacto del vitreo con el endotelio, sindro- 
me de la mecha vitrea, glaucoma y dislocacion posterior de la LIO. 
@ Signos 

oO Profundizacién o aplanamiento repentino de la camara 
anterior y dilatacion pupilar momentanea. 

o El nucleo se hunde y no se le puede aproximar la punta 
del «faco». 

© Sise aspira vitreo con la punta del «faco», puede notarse un 
marcado enlentecimiento de la aspiracion. 

o El desgarro capsular o el vitreo pueden verse directamente. 

© El tratamiento depende de la magnitud del desgarro, el tamafio 

y la dureza de cualquier material residual del cristalino, y la 

presencia o ausencia de prolapso vitreo. 

Oo Puede inyectarse un viscoelastico dispersivo (v. anterior- 
mente). Si queda el nucleo completo o casi, puede plantearse 
reconvertir a una extraccion extracapsular. En este momento 
puede usarse un vitredtomo (v. mas adelante) para eliminar 
el vitreo mezclado con los fragmentos nucleares. 

O Puede ampliarse la incisién si es necesario e introducir un 
deslizador de lente (de Sheets) por debajo de los fragmentos 
del cristalino para cubrir el defecto capsular (fig. 9.15), aunque 
hay que confirmar previamente que el vitreo se ha desplazado 
o eliminado y no habra traccién del mismo en la maniobra. 

© Se eliminan cuidadosamente los fragmentos nucleares resi- 
duales con el «faco» tras bajar la altura del frasco y el FA; si 
los fragmentos son grandes, se pueden extraer por viscoex- 
presion tras ampliar la incisién principal. 

© Una vez que se hayan eliminado los restos nucleares, una prac- 
tica habitual es volver a taponar el desgarro con viscoelastico 
dispersivo, rellenar suavemente la camara anterior con un 
viscoelastico cohesivo y usar una canula de aspiracién manual 
sin irrigacion para aspirar la corteza residual, rellenando la 
camara anterior con viscoelastico cuando sea necesario. 
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Fig. 9.13 Facoemulsificacion. (A) Incisién corneal; (B) capsulorrexia; (C) hidrodisecci6én; (D) fractura del nucleo; 
(E) facoemulsificaci6n y aspiracié6n de los cuadrantes nucleares; técnica de «divide y vencerds»; (F) aspiracion cortical 
con técnica automatizada bimanual. 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


Fig.9.15 Deslizador de lente para sostener los fragmentos 
nucleares tras la rotura de la capsula posterior. 


(Por cortesia de R. Packard.) 


© Una rotura pequefia de la capsula posterior suele permitir 
colocar con cuidado una LIO de cdmara posterior (CP) en 
el saco; puede transformarse una rotura pequefia en una 
capsulorrexia posterior para evitar que se extienda inadver- 
tidamente la dehiscencia. 

© Incluso en casos de roturas grandes, normalmente puede 
colocarse una LIO de CP de tres piezas (pero no de una pie- 
za) en el surco ciliar. El centro de las asas debe situarse a 90° 
de un desgarro periférico. Si es posible, tras colocar la LIO 
en el surco, debe capturarse su Optica con una capsulorrexia 
intacta de didmetro algo menor empujando sucesivamente 
cada lado de la optica por debajo de la rexis. Si se captura 
la 6ptica, puede usarse la potencia de LIO originalmente 
prevista o quizd 0,5 D menos; sin captura, la potencia se 
reducira en 0,5-1 D. 


© Se contraera la pupila con una solucién de acetilcolina tras 
Fig. 9.14 Cirugia de catarata con laser de femtosegundo; implantar una LIO de CP o antes de insertar una LIO de CA. 
pantalla interactiva. (A) Capsulotomia completada; 

(B) fragmentacion nuclear; (€) incisiones limbicas relajantes 
para el astigmatismo. 

(Por cortesia de Abbott Medical Optics.) 


oO Siel soporte capsular es insuficiente, puede ser necesario 
implantar una LIO de CA (fig. 9.16); debe hacerse una 
iridectomia para prevenir el bloqueo pupilar. Las LIO de 
CA se asocian a mayor riesgo de complicaciones que las 
LIO de CP, como queratopatia bullosa, hipema, plega- 

© A continuacién debe eliminarse todo el vitreo de la CA y mientos de iris y deformidad pupilar. Otras alternativas 


la incisién con un vitredtomo, incluido por debajo de la 
rotura capsular. Muchos cirujanos prefieren una técnica 
bimanual con separacién de los instrumentos de corte e 
infusion, ya que asi el suero no aleja el vitreo del orificio de 
corte; la posicion de la cénula de infusién se mantiene mas 
alta que la del vitreétomo. La principal dificultad practica 
es la visualizacién del gel vitreo, que puede realzarse con 
la instilacién de azul tripano o de 0,1 ml de triamcinolona 
a 40 mg/ml (agitandola bien antes). La altura del frasco de 
infusion debe ser suficiente para mantener la camara anterior 
formada sin aplanamientos intermitentes. 


son una lente de fijacién iridiana de CA (v. fig. 710A) 0 


camara posterior (v. ).17D), o una LIO de CP suturada 


a la esclera. 
© La incisién debe suturarse después de una rotura capsular, 
incluso aunque parezca suficientemente sellada. 


Caida a vitreo de fragmentos nucleares 


La dislocacion de fragmentos de material del cristalino a la cavidad 
vitrea (fig. 9.17A) tras una dehiscencia zonular o rotura de capsula 
posterior es una complicacion rara pero potencialmente grave que 
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Fig.9.16 Insercidn de una LIO de camara anterior; obsérvese 
que se ha realizado una iridectomia. (A) Insercién de un 
deslizador de lente; (B) recubrimiento de la superficie 
anterior de la LIO con viscoelastico (v. texto); (€) insercién 
de la LIO; (D) sutura de la incision. 


puede originar glaucoma, uveitis crénica, desprendimiento de retina 
o EMC cronico. De entrada, debe tratarse toda inflamacion o aumen- 
to de la PIO. Puede ser razonable un abordaje conservador para 
fragmentos pequefios (menores de un cuadrante), pero para trozos 
mayores sera virtualmente inevitable una vitrectomia por pars plana. 


Dislocacion posterior de la LIO 


La dislocacién de la LIO a la cavidad vitrea (fig. 9.17B) es rara; 
puede producirse a través de una dehiscencia capsular 0, en ojos 
con zonula fragil (p. ej., con seudoexfoliacion), puede luxarse todo 
el saco capsular (fig. 9.17C). Las posibles complicaciones serian 
hemorragia vitrea, desprendimiento de retina, uveitis y EMC cré- 
nico. El tratamiento consiste en una vitrectomia por pars plana 
con extraccién, reposicion o recambio de LIO (fig. 9.17D), segun la 
cantidad de soporte capsular. 


Hemorragia supracoroidea 


La hemorragia supracoroidea es el sangrado en el espacio supra- 
coroideo por rotura de una arteria ciliar posterior. Si es sufi- 
cientemente grave, puede dar lugar a la extrusion del contenido 
intraocular (hemorragia expulsiva). Es una complicacién temida 
pero extremadamente rara (0,04%) en la facoemulsificacién. Los 
factores de riesgo serian edad avanzada, glaucoma, longitud axial 
aumentada, enfermedades cardiovasculares, vitreorragia y recon- 
version de facoemulsificacién a EECC. Es fundamental sospecharla 
intraoperatoriamente; en caso de cualquier indicio de hemorragia 
supracoroidea, se debe suspender la operacion y suturar la incisién 
inmediatamente. 
@ Signos 

o Aplanamiento progresivo de la CA, aumento de la PIO y 

prolapso del iris. 


© Vitreorragia, pérdida u oscurecimiento parcial del reflejo 
rojo y aparicién de una prominencia oscura detras de la 
pupila. 

oO En casos graves, el contenido del segmento posterior puede 
expulsarse hacia la CA y a través de la incision. 

e El tratamiento inmediato consiste en rellenar la CA con un 
viscoelastico cohesivo y suturar la incision. A menos que haya 
una lesion glaucomatosa significativa, se recomienda dejar una 
cantidad sustancial de viscoelastico en el ojo para mantener 
elevada la PIO y taponar el vaso sangrante; también se ha 
sugerido la compresion con un globo (p. ej., de Honan) a una 
presion de 50 mmHg, durante no mas de media hora. Puede 
ser Util sentar al paciente en vez de mantenerlo tumbado. 
Debe confirmarse el diagnéstico con la lampara de hendidura 
en cuanto sea posible. Se dara medicacién hipotensora como 
acetazolamida oral para evitar los picos de PIO. No se reco- 
mienda practicar una esclerotomia posterior intraoperatoria. 
En el postoperatorio, se administrara un tratamiento intensivo 
de corticoides tépicos y sistémicos para reducir la inflama- 
cién intraocular, con tratamiento antibidtico postoperatorio 
estandar y control de la PIO si es necesario. Debe evitarse usar 
antiinflamatorios no esteroideos (AINE) como analgésicos, y, 
si es seguro, se suspendera el uso de antiagregantes 0 anticoa- 
gulantes a corto plazo. 

© El tratamiento posterior, si no se produce una reabsorcién 
espontanea, consiste en el drenaje de las hemorragias grandes. 
Puede llevarse a cabo entre 7 y 14 dias después, dando tiem- 
po a que se haya licuado el codgulo de sangre. El prondstico 
visual de las hemorragias grandes es muy variable; la aposicién 
coriorretiniana prolongada (> 14 dias) tiene peor prondstico. 
Puede valorarse una vitrectomia por pars plana cuando la reti- 
na parezca adherida o desprendida, aunque incluso en casos 
de hemorragias enfrentadas «que se besan» puede haber una 
resolucién espontanea sin problemas retinianos aparentes. Si es 
conveniente, puede completarse la cirugia de catarata al cabo 
de 10 2 semanas mas. 


Endoftalmitis postoperatoria aguda 


Patogenia 


La incidencia actual de endoftalmitis aguda tras cirugia de catarata 
varia sustancialmente segun los estudios, pero probablemente sea 
por lo menos del 0,1%. La infeccién intraocular aguda es indefecti- 
blemente un suceso grave. Las toxinas producidas por las bacterias y 
la reaccion inflamatoria del huésped pueden causar un dafio rapido e 
irreversible de los fotorreceptores, y estos efectos deletéreos pueden 
mantenerse hasta mucho después de que se haya esterilizado el 
contenido intraocular. 
© Los factores de riesgo son dificiles de establecer, pero podrian 
incluir complicaciones quirurgicas, como rotura de la capsula 
posterior, tiempo quirurgico prolongado, operaciones com- 
binadas (p. ej., con vitrectomia), incision en cornea trans- 
parente no suturada, incisién temporal, fugas por la herida al 
dia siguiente, retraso en el uso de antibidticos tdopicos hasta 
el dia después de la cirugia, anestesia topica, enfermedades de 
los anejos y diabetes. 
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Patégenos. Cerca del 90% de los microorganismos aislados 
son grampositivos, y el 10%, gramnegativos. Staphylococcus 
epidermidis es el germen mas habitual, y con un tratamiento 
precoz conlleva un prondéstico razonablemente bueno. 

El origen de la infeccién normalmente no puede identifi- 
carse con certeza. Se cree que la flora de los parpados y la 
conjuntiva es el origen mas frecuente, incluyendo la conta- 
minacion a través de las incisiones en el postoperatorio pre- 
coz. Otras posibles fuentes serian soluciones e instrumental 
contaminados, aire ambiental, y el cirujano u otro personal 
del quirdfano. 


Profilaxis 


Debido a la baja tasa de endoftalmitis, es muy dificil establecer la 
eficacia de cualquier medida preventiva. 
© Instilacién de povidona yodada al 5% en los fondos de saco 


conjuntivales, dejandola actuar un minimo de 3 min antes de 
la cirugia. 


CAPITULO 
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Fig.9.17 (A) Gran fragmento nuclear en la cavidad vitrea inferior; también puede verse una LIO dislocada; (B) LIO luxada; 

(C) LIO dentro de un saco capsular dislocado en un paciente con seudoexfoliaci6n; (D) imagen ecografica de una LIO de fijaci6n 
iridiana («en pinzas de langosta») unida a la superficie posterior del iris del ojo mostrado en (C). 

(Por cortesia de S. Milewski - figs. A y B; S. Chen - figs. C y D.) 


© Preparacion escrupulosa del campo quirtrgico, volviendo a 


colocar los pafios adhesivos si no se cubren correctamente las 

pestanas. 

Tratamiento de las infecciones preexistentes, como blefaritis, 

conjuntivitis, dacriocistitis e infeccidn en el ojo o el saco anof- 

talmico contralateral. 

Profilaxis antibidtica 

oO Inyeccion de cefuroxima intracameral (1 mg en 0,1 ml) en la 
CA al final de la intervencion. 

© La inyeccién subconjuntival postoperatoria puede conseguir 
niveles bactericidas en la CA durante un minimo de10 2h. 

o Amenudo se prescribe en el preoperatorio un colirio de fluo- 
roquinolona, desde 1h hasta 3 dias antes de la intervencion, 
pero no hay pruebas que avalen esta practica. 

© Las quinolonas de nuevas generaciones (p. ej., moxifloxacino) 
penetran en el ojo lo suficiente como para alcanzar concen- 
traciones inhibitorias, pero su uso profilactico sistematico 
podria favorecer la aparicion de organismos resistentes. 
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© La sutura precoz de las fugas de la incision puede ser mas 
conveniente que la observacion. 

© Revision del procedimiento quirtrgico personal para eliminar 
elementos de riesgo potenciales, sobre todo si se encuentra una 
tasa significativa de endoftalmitis. 


Cuadro clinico 


© Sintomas. Dolor, enrojecimiento y pérdida de visién. 
Los signos varian en funcidn de la gravedad. 
oO Edema palpebral, quemosis, congestién conjuntival y secre- 
cion. 
Es frecuente un defecto pupilar aferente relativo. 
Turbidez corneal. 
Exudado fibrinoso e hipopion (fig. 9.18A). 
Vitritis con visualizacién dificultosa del fondo de ojo. 


0000 0 


Inflamacién grave del vitreo con detritos (fig. 9.18B) y pér- 
dida del reflejo rojo. 


Fig. 9.18 Endoftalmitis bacteriana postoperatoria aguda. 
(A) Congestion ciliar, exudado fibrinoso e hipopidn; (B) intensa 
afectacion del vitreo. 


(Por cortesia de C. Barry - fig. A; S. Tuft - fig. B.) 


Diagnostico diferencial 


Cuando el diagnostico sea dudoso, debe tratarse como una endof- 

talmitis infecciosa, ya que la intervencién precoz obtiene mejores 

resultados. 

© E! material del cristalino retenido en la CA (fig. 9.19) 0 el vitreo 
puede precipitar una uveitis grave, edema corneal y aumento de 
la PIO. 

© Hemorragia vitrea, sobre todo si la sangre en el vitreo esta 
despigmentada. 

© Uveitis postoperatoria. El diagndstico fiable de infeccién no 
siempre esta claro. Si los signos de inflamacion son leves, puede 
probarse un tratamiento con corticoides tépicos y revisarse 
pronto al paciente (6-24 h). Si no hay una mejoria sustancial, 
debe tratarse como una endoftalmitis. 

© Reaccién téxica a viscoelasticos 0 liquidos de irrigacién inadecua- 
dos 0 contaminados. Puede aparecer una intensa reaccién fibrinoide 
con edema corneal, aunque faltaran otros signos de endoftalmitis 
infecciosa. Se trata con corticoterapia intensiva y un ciclopléjico. 

© Las cirugias complicadas o prolongadas pueden originar 
edema corneal y uveitis. 


Identificacion de microorganismos patogénicos 


Hay que obtener muestras para el cultivo del humor acuoso y el 

vitreo para confirmar el diagnostico; los cultivos negativos no des- 

cartan necesariamente la infeccién, por lo que debe continuarse el 

tratamiento. Es preferible tomar las muestras en un quirdfano con 

personal experimentado, pero, si es preciso, también puede hacerse 

en un pequefio cuarto de curas para evitar retrasos. 

© Debe realizarse una ecografia en modo B antes de tomar la 
muestra vitrea si no se puede ver el fondo de ojo para descartar 
un desprendimiento de retina. 

@ Preparacion 

O Se instila povidona yodada al 5%. 

oO Se administra anestesia topica y subconjuntival, subtenonia- 
na o peribulbar; los ojos inflamados a menudo no responden 
bien a la anestesia local y puede ser necesaria una sedacion 
o anestesia general. 


© Secolocan pajfios estériles, como en la cirugia de catarata, y 
se utiliza un blefardstato. 


\ 


Cone “nn eS 
Fig. 9.19 Fragmento de cristalino retenido en la camara 


anterior tras una operacion de catarata. 
(Por cortesia de S. Chen.) 
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© Toma de humor acuoso. Se aspiran 0,1-0,2 ml de humor acuoso a 
través de una paracentesis limbica con una aguja de 25 G montada 
en una jeringa de tuberculina; se tapa la jeringa y se etiqueta. 

@ La toma de humor vitreo obtiene cultivos positivos con mas 
frecuencia que la de humor acuoso. Puede usarse una jeringa 
de 1 0 2 ml con aguja de 23 G 0, preferiblemente, un vitredtomo 
desechable. Se entra en la cavidad vitrea a 3,5 mm del limbo (ojo 
seudofaquico), midiendo con un compas. Se aspiran 0,2-0,4 ml de 
la cavidad vitrea central. Si se emplea un vitredtomo desechable, se 
tapa el tubo y tanto este como el vitredtomo se mandan para anilisis. 

© También pueden tomarse raspados conjuntivales, ya que un 
cultivo significativo puede ser util en ausencia de resultados 
positivos de las muestras intraoculares. 

© Microbiologia. Los especimenes deben mandarse inmedia- 
tamente al laboratorio, donde normalmente prefieren recibir 
la muestra en el dispositivo con que se ha obtenido y dividirla 
luego para microscopia y cultivo. La PCR puede ser util para 
identificar microorganismos inusuales, la causa de una endof- 
talmitis con cultivo negativo o gérmenes una vez empezado 
el tratamiento antibidtico. Sin embargo, su alta sensibilidad 
implica que puede dar falsos positivos por contaminacion. 


Tratamiento 


© Los antibidticos intravitreos son la clave del tratamiento, ya 
que alcanzan niveles por encima de la concentracién minima 
inhibitoria de la mayoria de los patégenos, y esta se mantiene 
varios dias. Deben administrarse inmediatamente después de 
tomar las muestras para cultivo. Los antibidticos usados nor- 
malmente en combinacidn son la ceftacidima, que matara a la 
mayoria de las bacterias gramnegativas (incluida Pseudomonas 
aeruginosa), y la vancomicina, para cubrir los cocos gramposi- 
tivos (incluido SARM). 
© Las concentraciones son 2 mg de ceftacidima en 0,1 ml y 2 mg 
de vancomicina en 0,1 ml; la amikacina (0,4 mg en 0,1 ml) 
es una alternativa a la ceftacidima en pacientes con alergia 
confirmada a la penicilina, pero resulta mas toxica para la 
retina. La tabla 9.2 explica detalladamente como se preparan. 

© Los antibidticos se inyectan lentamente en el centro de la 
cavidad vitrea con una aguja de 25 G. 

© Tras administrar el primer antibidtico, se desconecta la jerin- 
ga pero manteniendo la aguja dentro del vitreo, de modo que 
puede inyectarse el segundo antibidtico por la misma aguja; 
otra posibilidad es usar una segunda aguja. 

@ A menudo se administran inyecciones subconjuntivales de 
antibidtico, pero es dudoso que aporten beneficios adicionales 
alos antibidticos intravitreos. Las dosis propuestas son de 50 mg 
de vancomicina y 125 mg de ceftacidima (0 50 mg de amikacina 
en alérgicos a la penicilina). 

© Los antibidticos topicos son poco ttiles y solo se usan 4-6 veces 
al dia para evitar la contaminacion de las incisiones recientes. 
Mediante la aplicacién intensiva de vancomicina al 5% (50 mg/ml) 
o ceftacidima al 5% (50 mg/ml), estos farmacos pueden penetrar 
a través de la cornea y alcanzar niveles terapéuticos. También 
puede valorarse administrar fluoroquinolonas de tercera 0 cuar- 
ta generacion, pues alcanzan niveles eficaces en humor acuoso 
y vitreo, incluso en ojos no inflamados. 
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Cristalino 


Ceftacidima (amplio espectro, incluido Pseudomonas) 


Tabla 9.2 Preparaci6on de antibidticos para inyeccion 
intravitrea 


A. Empiece con una ampolla de 500 mg 

B. Anada 10 ml de agua para inyeccion (API) o suero 
fisiologico y disuelva totalmente (para un vial de 
250 mg, anada 5 ml de API o suero; para un vial de 
1 g, anada 20 ml de API o suero) 

C. Separe 1 ml de la disoluci6n, que contiene 50 mg de 
antibidtico 

D. Anada 1,5 ml de API o suero fisioldgico, obteniendo 
50 mg en 2,5 ml 

E. Aspire aproximadamente 0,2 ml (para facilitar el 
purgado) con una jeringa de 1 ml. Cuando esté listo 
para ser inyectado, adapte una canula de Rycroft o 
la aguja que vaya a emplearse, y descarte el exceso 
hasta dejar 0,1 ml (que contienen 2 mg de antibidtico) 
para la inyeccion 


Vancomicina (actua principalmente contra bacterias 


grampositivas) 


La vancomicina solo puede diluirse en suero fisiol6gico, 
no en API 


Igual que A-E anteriormente, de nuevo empiece 
preferiblemente con una ampolla de 500 mg 


Alternativa a la ceftacidima; como comporta mayor 
riesgo de infarto retiniano, solo debe usarse si hay 
alergia confirmada a la penicilina o las cefalosporinas; 
obsérvese que la dosis intravitrea es menor que para 
la ceftacidima y la vancomicina 


Obsérvese que el procedimiento de disoluci6n es 
diferente al de la ceftacidima y la vancomicina 


A. Presentacion: vial que contiene 500 mg de amikacina 
en 2 ml de solucién 

B. Use una jeringa de 2,5 ml para aspirar 1 ml de 
soluci6n de amikacina y luego 1,5 ml de API 

C. Inyecte 0,4 ml de la soluci6n, que contiene 40 mg 
de antibidtico, en una jeringa de 10 ml y diluya hasta 
10 ml (se obtendran 4 mg por ml) 

D. Aspire aproximadamente 0,2 ml (para facilitar el 
purgado) con una jeringa de 1 ml. Cuando esté 
lista para ser inyectada, adapte la aguja que vaya a 
emplearse, y descarte el exceso hasta dejar 0,1 ml 
(que contienen 0,4 mg de antibidtico) para la inyecci6én 


© Antibidticos orales. Las fluoroquinolonas penetran bien en el 
ojo; se recomienda dar 400 mg diarios de moxifloxacino durante 
10 dias. La claritromicina (500 mg cada 12 h) puede ser util en 
infecciones con cultivo negativo. Hay pruebas de que estos 
farmacos pueden atacar al biofilm bacteriano. 

© Corticoides orales. Puede estar justificado el uso de corticoides 
porque limitan las efectos destructivos del proceso inflamatorio. 
Puede valorarse administrar prednisolona (1 mg/kg al dia) en 
casos graves tras 12-24 h, siempre que se haya descartado una 
infeccién por hongos en el examen de las extensiones y no exis- 
tan contraindicaciones; se afiadira un protector gastrico (p. ej., 
lansoprazol, 30 mg al dia) y se haran andlisis de sangre basales 
como control. Si es preciso, se pedira consejo a un internista o 
meédico general antes de empezar. 
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© Corticoides perioculares. Puede plantearse la inyeccion 
subconjuntival de dexametasona o triamcinolona si esta con- 
traindicado el tratamiento sistémico. 

© Dexametasona tdpica al 0,1% cada 2 h para la uveitis anterior. 
Midriatico tépico como atropina al 1% cada 12 h. 

© Los corticoides intravitreos pueden reducir la inflamacion a 
corto plazo, pero no influyen en el resultado visual final; algunos 
estudios sugieren incluso un posible efecto deletéreo. Por contra, 
se ha informado de un mejor prondstico con ciertos subgrupos 
bacterianos. 

© Vitrectomia por pars plana. El ensayo Endophthalmitis 
Vitrectomy Study (EVS) demostr6 el efecto beneficioso de una 
vitrectomia por pars plana inmediata en ojos con agudeza visual 
(AV) inicial de percepcién de luz (no de movimientos de mano 
o mejor), con una reduccién del 50% de la pérdida de vision 
grave. Si no se puede realizar la vitrectomia enseguida, conviene 
tomar muestras como se ha indicado y administrar antibidticos 
intravitreos como medida contemporizadora. Las conclusiones 
del EVS en ojos operados de catarata no tienen necesariamente 
por qué ser extrapolables a otras formas de endoftalmitis. 


Tratamiento posterior 


E] tratamiento posterior dependera de los resultados del cultivo y 
la respuesta clinica. 
© Son signos de mejoria la contraccién del exudado fibrinoide 
y la reduccién de la actividad celular en CA y del hipopion. En 
estos casos no se modificara el tratamiento con independencia 
de los resultados del cultivo. La ecografia puede ser util para 
valorar el vitreo. 
© Silos signos clinicos empeoran tras 48 h, hay que revisar 
la sensibilidad a los antibidticos y modificar el tratamiento 
en consecuencia. Debe plantearse la posibilidad de hacer una 
vitrectomia si no se habia llevado ya a cabo. Los antibidticos 
intravitreos pueden repetirse a los 2 dias; si se habia usado 
previamente amikacina, puede ser preferible evitar repetirla 
por el riesgo de toxicidad retiniana. 
© El prondstico depende de la duracién de la infeccion antes de 
instaurar el tratamiento y de la virulencia de los gérmenes. 
© Sila AV inicial es de percepcion luminosa, el 30% de los ojos 
alcanzan una vision de 6/12 tras el tratamiento. Si la AV es 
superior a percepcion luminosa, esta cifra se incrementa 
hasta el 60%. 
© La infeccién por Bacillus cereus 0 estreptococos a menudo 
tiene un mal prondstico a pesar de un tratamiento intensivo 
adecuado, y el 70 y el 55% de los ojos quedan, respectivamen- 
te, con una AV final de 6/60 0 peor. Este mal resultado visual 
podria deberse a lesion retiniana precoz por exotoxinas. 
© Problemas tardios 
© Opacificacién vitrea persistente. El tratamiento intenso y 
prolongado con corticoides tdpicos, perioculares y, si es pre- 
ciso, orales a menudo conseguira resolverla. Puede valorarse 
la vitrectomia si se mantiene una opacificacion grave. 
© Maculopatia en forma de membrana epirretiniana, edema 
cistoide o isquemia. 
© Hipotonia. Se debe descartar que haya fugas por la herida 
y controlar la inflamacion persistente. Hay que identificar 


los derrames coroideos y drenarlos si es preciso. El des- 


prendimiento de retina y las membranas vitreas anteriores 
pueden requerir una vitrectomia. 

© Otros posibles problemas serian uveitis cronica, glaucoma 
secundario, desprendimiento de retina y tisis del globo ocular. 


Endoftalmitis postoperatoria 
de comienzo tardio 


Patogenia 


La endoftalmitis de comienzo tardio tras la cirugia de catarata apa- 
rece cuando un organismo poco virulento, como P. acnes, queda 
atrapado en el interior del saco capsular (endoftalmitis sacular). 
Los gérmenes pueden estar secuestrados dentro de los macrofagos, 
lo que les protege de ser erradicados pero permite que expresen de 
modo continuado antigenos bacterianos. Puede empezar desde 
4 semanas hasta afios después de la cirugia (media de 9 meses), 
y tipicamente va precedido de una operacién de catarata sin pro- 
blemas. Rara vez puede ser precipitada por la liberacién del microor- 
ganismo tras la capsulotomia con laser. 


Diagnostico 


© Sintomas. Es tipica una pérdida progresiva de vision leve e 
indolora; puede haber moscas volantes. 
© Signos 

oO Uveitis anterior leve, a veces con precipitados queraticos 
medianos o grandes (fig. 9.20A); es frecuente cierto grado 
de vitritis. 

© La inflamacién responde inicialmente bien a los corticoides 
topicos, pero recurre cuando se suspende el tratamiento y 
puede terminar por hacerse resistente a los corticoides. 

o Es frecuente observar el crecimiento de una placa capsular 
compuesta por gérmenes secuestrados en los restos corticales 
dentro de la bolsa capsular periférica (fig. 9.20B); la gonios- 
copia con midriasis puede identificar una placa ecuatorial. 

© El diagnoéstico diferencial debe hacerse fundamentalmente con 
otras causas de uveitis anterior, sobre todo uveitis idiopaticas, 
posquirurgicas estériles y por infeccién virica crénica o recu- 

rrente (v. capitulo 11). 

© Tratamiento inicial. Las fluoroquinolonas de ultimas generacio- 
nes, como el moxifloxacino, penetran bien en el ojo y se concen- 
tran dentro de los macrofagos. Puede probarse con un régimen 
empirico de moxifloxacino (0 claritromicina como alternativa) 
durante 10-14 dias antes de acometer opciones mas invasivas. 

© Pruebas analiticas. Se considerara tomar muestra de humor 
acuoso y vitreo silos antibidticos orales son ineficaces. Se deben 
pedir cultivos para anaerobios si se sospecha infeccién por 

P.acnes, que puede tardar 10-14 dias en crecer. La tasa de detec- 

cién aumenta considerablemente con la PCR, que también debe 

analizar virus que sean causa frecuente de uveitis anterior. 
© Tratamiento en casos persistentes 

© Los antibidticos intravitreos por si solos no suelen resolver 
la infeccion. 

o Eliminacion del saco capsular, la corteza residual y la LIO 
mediante vitrectomia por pars plana. Puede valorarse la 
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Fig.9.20 Endoftalmitis postoperatoria de comienzo tardio. 
(A) Uveitis anterior leve con precipitados querdaticos 
grandes; (B) placa capsular. 


implantacién secundaria de LIO en fechas posteriores. Se 
afiaden antibidticos intravitreos: la vancomicina (1-2 mg en 
0,1 ml) es el antibiotico de eleccién y también puede irrigarse 
en cualquier resto capsular. P. acnes es sensible a la meticilina, 
la cefazolina y la clindamicina. 


La OCP visualmente significativa es la complicacion tardia mas comun 
de la cirugia de catarata sin incidencias; con el tiempo termina afec- 
tando hasta al 50% de los pacientes. Se debe a proliferacién de células 
del epitelio cristaliniano que permanecen en el saco capsular tras la 
extraccién de la catarata. La incidencia de OCP se reduce si toda 
la abertura de la capsulorrexia esta en contacto con la superficie ante- 
rior de la LIO. Las LIO de PMMA (y probablemente en menor medida 
las de hidrogel) son especialmente propensas a la aparicidn de OCP, 
pero, por otro lado, es mas importante el disefio del implante que su 
material: el borde cuadrado de la dptica parece inhibir la OCP (aunque 
puede asociarse a mayor incidencia de disfotopsias; v. mas adelante). 


Diagnostico 


@ Los sintomas consisten en deterioro visual de progresion lenta, 
deslumbramiento y a veces diplopia monocular. 

@ La AV disminuye de forma variable, aunque la disfuncién puede 
ser mas acusada en las pruebas de sensibilidad al contraste. 

© Los signos normalmente incluyen mas de un patron de opaci- 
ficacién: 

oO LaOCP vacuolada (de tipo perlado) (fig. 9.21A) consiste en la 
proliferacion de células del epitelio cristaliniano hinchadas, 
similares a las células vesiculares (de Wedl) que se observan 
en la catarata subcapsular posterior (v. fig. 9.1B). Suelen 
denominarse «perlas de Elschnig», sobre todo si se agrupan 
en racimos en el borde de una capsulotomia (fig. 9.21B), 
aunque estrictamente las perlas de Hirschberg-Elschnig 
describen unas colecciones globulares o en forma de uva de 
células hinchadas que aparecen tras la rotura traumatica o 
quirtrgica de la capsula anterior. 

oO La OCP de tipo fibrotico (fig. 9.21C) parece deberse a meta- 
plasia fibroblastica de las células epiteliales, que adquieren 
capacidad contractil. 

oO Elanillo de Soemmering es una proliferacién blanquecina 
anular o en forma de rosquilla de células residuales, que cla- 
sicamente se forma casi en la periferia del saco capsular des- 
pués de la extraccién de la catarata por algun método antiguo, 
pero que hoy en dia es raro encontrarlo en la clinica. Puede 
formarse en el borde de una capsulorrexia 0 capsulotomia. 


Tratamiento 


El tratamiento consiste en la creacién de una abertura en la capsula 
21B y D) con un laser Nd:YAG. 
© Indicaciones. La principal indicacion es la presencia de sin- 


posterior -capsulotomia- (v. figs. 9. 


tomas visuales significativos; mas raramente, se realiza una 
capsulotomia para mejorar la visualizacién del fondo de ojo 
cuando sea preciso controlar o tratar alguna afeccion del seg- 
mento posterior. 

@ Técnica. Para llevar a cabo una capsulotomia con laser de 
modo seguro y satisfactorio se requiere un enfoque preciso y 
el uso de la minima energia necesaria. La potencia del laser se 
ajusta inicialmente a 1 mJ por pulso, y se puede aumentar si 
es preciso. Se realizan una serie de punciones con un patron 
en cruz usando disparos de pulso unico, empezando en el 
eje visual. La abertura debe tener aproximadamente el mis- 
mo tamafio que el de la pupila dilatada fisiolgicamente en 
condiciones escotdpicas, lo que equivale por término medio a 
4-5 mm en el ojo seudofaquico. Puede ser necesario ampliarla 
si persisten los sintomas de deslumbramiento, o para el examen 
o tratamiento de patologias retinianas, pero la capsulotomia no 
deberia extenderse mas alla del borde de la 6ptica para que 
no se produzca prolapso de vitreo alrededor de dicho borde. 
Puede ser prudente retrasar la capsulotomia o hacerla mas 
pequefia en ojos con riesgo de desprendimiento de retina (p. ej., 
miopia magna), EMC (p. ej., antecedentes de uveitis) o des- 
plazamiento de la lente (p. ej., seudoexfoliacién). Algunos 
autores sostienen que la energia total aplicada debe ser inferior 
a 80 mJ para reducir el riesgo de un pico significativo de PIO 
o de un incremento del grosor macular. 
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© Las posibles complicaciones serian marcas en la LIO (fig. 9.21E), 


que casi nunca tienen repercusion visual, hipertensién ocular 
(generalmente leve y transitoria) y muy rara vez EMC (menos 
frecuente si la capsulotomia se aplaza hasta 6 meses 0 mas des- 
pués de la cirugia de catarata), desprendimiento de retina y 
subluxacién o luxacién de LIO. 


Fig. 9.21 Opacificacion de la capsula posterior. (A) Vacuolada 
o en perlas; (B) formacién de perlas de Elschnig (flecha) 
tras capsulotomia con laser; (C) fibrosis capsular; 

(D) anillo de Soemmering alrededor de una capsulotomia 
con contraccion leve; (E) marcas de laser en una LIO. 

(Por cortesia de R. Curtis - fig. E.) 


Fibrosis y contraccion de la capsula 
anterior 


Desde la introduccién de la capsulorrexia circular continua, la con- 
traccion de la abertura capsular anterior (fimosis capsular; fig. 9.22) 
se ha convertido en una complicacién habitual. Tipicamente 
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Fig. 9.22 Contraccion y fibrosis capsular anterior. 


progresa durante varios meses y, si es acusada, puede requerir una 
capsulotomia anterior con laser YAG. Los factores de riesgo serian 
la seudoexfoliacion, la retinosis pigmentaria y una capsulorrexia 
pequefia; puede ser mas frecuente con las LIO de silicona con 
hapticos en placa. 


Edema macular cistoide 


El EMC sintomatico (v. capitulo 14) es relativamente raro tras 
una facoemulsificacién sin complicaciones, y en la mayoria de 
los casos es leve y pasajero. Ocurre mas a menudo después 
de operaciones complicadas, y su incidencia es maxima a las 
6-10 semanas, aunque el intervalo hasta su aparicion puede ser 
mucho mas largo. 
© Factores de riesgo. Membrana epirretiniana, antecedente de 
EMC en el otro ojo, complicaciones quirurrgicas, como rotura 
de la capsula posterior, sobre todo si hay incarceraci6n de vitreo 
en la incision (fig. 9.23A), LIO de la camara anterior (fig. 9.23B), 
implante de LIO secundario, tratamiento previo con prostaglan- 
dinas tépicas, diabetes y uveitis. 
© Sintomas. Vision borrosa, sobre todo para tareas cercanas, a 
veces con distorsién. E] EMC sutil puede no ser visible clinica- 
mente, pero se demuestra claramente con la TCO. 
© ‘Tratamiento. Puede emplearse una o varias de las siguientes 
medidas. 
oO Vitrectomia anterior 0 vitrectomia con laser YAG en casos 
con vitreo incarcerado en el segmento anterior. 
© Los AINE tépicos (p. ej., ketorolaco cuatro veces al dia, 
bromfenaco dos veces al dia, nepafenaco) pueden mejorar 
incluso casos de larga evolucién, aunque en ocasiones es 
necesario mantener el tratamiento varios meses. 


© Corticoides. Tépicos o en inyeccién periocular o intravitrea 
(0,05-0,1 ml de acetato de triamcinolona de 40 mg/ml). 

oO Inhibidores de la anhidrasa carbonica orales 0 tépicos. 

oO Anti-VEGF intravitreos. 

oO La vitrectomia por pars plana puede ser util en casos de 
EMC refractario al tratamiento médico, incluso en ojos sin 
alteraciones aparentes del vitreo. 


Disfotopsias 


Uno de cada 10 pacientes se queja de fendmenos visuales molestos 
tras una cirugia de catarata sin complicaciones con implante de 
LIO monofocal; las LIO multifocales tienen peculiaridades que se 
han comentado por separado anteriormente. Por lo general hay 
una mejoria o adaptacién a los sintomas con el paso del tiempo, 
y el numero de pacientes con LIO monofocal que requieren una 


Fig. 9.23 Factores predisponentes de edema macular 
cistoide. (A) Incarceraci6n de vitreo en la incision; (B) LIO de 
camara anterior. 

(Por cortesia de S. Chen - fig. B.) 
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reintervencién es minimo. Las LIO de borde redondeado pueden 

ser menos proclives a generar disfotopsias negativas, y las LIO 

de silicona parecen menos susceptibles a las disfotopsias que las 

acrilicas. También son importantes el tamajfio de la dptica y la 

capsulorrexia. 

© Sintomas. Visién de una sombra oscura en la periferia tempo- 
ral (disfotopsia negativa, que suele ser la mas problematica), 

destellos, halos, flashes o zonas de visidn alterada centrales o 

periféricas (disfotopsias positivas), y posiblemente diplopia 

monocular. 
© Tratamiento 

oO Explicar al paciente que los sintomas suelen mejorar con el 
tiempo, tanto por cambios anatémicos (p. ej., engrosamien- 
to del borde de la capsulorrexia) como porque el cerebro 
aprenda a pasar por alto las imagenes no deseadas; el mismo 
paciente puede acelerar este proceso si se esfuerza en no 
prestar atencidn a este fendmeno. 

© Los sintomas nocturnos positivos pueden mejorar con un 
midtico leve (p. ej., brimonidina), mientras que la dilatacion 
pupilar puede aliviar la disfotopsia negativa. 

© Se ha informado de que diversos métodos quirtirgicos pue- 
den eliminar los sintomas, como captura inversa de la dptica 
(desplazar la Optica hacia delante por fuera del saco capsu- 
lar), reimplantacion de la LIO en el surco ciliar e implante de 
una LIO en piggy-back en el surco; también pueden valorarse 
estas técnicas para la cirugia del segundo ojo. 

© Puede sopesarse un intercambio de LIO (con borde 
redondo). 

oO Es mejor evitar la capsulotomia con laser, ya que complica 
considerablemente un recambio de LIO; en algunos ojos, se 
han atenuado los sintomas mediante la eliminacién con laser 
YAG de un sector del borde de la capsulorrexia. 


Descompensacion corneal 


El edema corneal (v. capitulo 6) es muy comun en el postoperatorio, 
pero generalmente es de caracter leve y transitorio. Los ojos con 
patologia endotelial previa, sobre todo con bajos recuentos celula- 
res, tienen mayor riesgo. Las causas de edema mas intenso serian 
nucleos densos que requieren mayor energia de facoemulsificacién, 
cirugias complicadas o prolongadas, seudoexfoliacién, traumatismo 
endotelial intraoperatorio y aumento postoperatorio de la PIO. El 
uso de un viscoelastico dispersivo y posiblemente de una incision 
en el tunel escleral puede ayudar a proteger el endotelio corneal en 
la cirugia de ojos de alto riesgo. 


Ptosis 


No es rara una ptosis leve, probablemente secundaria a diversos 
mecanismos, tras la cirugia de catarata, pero suele mejorar; se reco- 
mienda la observacion durante al menos 1 afio tras la operacién en 
la mayoria de los casos. 


Malposicion de la LIO 


Aunque poco frecuente, una posicion anomala de la LIO (fig. 9.24) 
puede asociarse a problemas 6pticos y estructurales. Si es significati- 
va, puede ser necesario recolocar o reemplazar la lente, en ocasiones 
por una lente de fijacion al iris 0 la esclera. 


Fig. 9.24 (A) Optica descentrada con un asa en el angulo y 
otra en el saco; (B) subluxacion inferior de una LIO. 
(Por cortesia de P Gili - fig. B.) 


Desprendimiento de retina 


El desprendimiento de retina regmatdgeno (DRR) es poco frecuente. 
Los factores de riesgo preoperatorios serian la degeneracién en 
empalizada y las roturas retinianas, que generalmente se tratan 
profilacticamente antes de la cirugia de catarata (y probablemente 
antes de la capsulotomia con laser) y la miopia magna. El factor 
intraoperatorio clave es la vitreorragia. E| DRR seudofaquico suele 
resolverse mediante vitrectomia por pars plana. 


CATARATA CONGENITA 


Etiologia 


La incidencia de cataratas congénitas es de aproximadamente 
3/10.000 nacidos vivos. Dos tercios son bilaterales, y en estas 
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se identifica la causa en alrededor de la mitad de los casos. El 
factor etioldgico mas comun es la herencia autosémica domi- 
nante (AD); otras posibles causas son anomalias cromosémicas, 
trastornos metabdlicos e infecciones intrauterinas. Las catara- 
tas congénitas hereditarias aisladas conllevan un prondstico 
mejor que las que coexisten con anomalias oculares o sistémicas. 
Las cataratas unilaterales suelen ser esporadicas, sin historia 
familiar ni enfermedad sistémica, y afectan a nifios por los 
demas sanos. 


Trastornos metabolicos asociados 


Galactosemia 


La galactosemia es una enfermedad autosdmica recesiva (AR) que 
se caracteriza por metabolismo andmalo de la galactosa debido a la 
ausencia de la enzima galactosa 1-fosfato uridiltransferasa (GPUT). 
A menos que se elimine la galactosa de la dieta (leche y productos 
lacteos), apareceran graves complicaciones sistémicas que son mor- 
tales a corto plazo. Se forma una opacidad del cristalino «en gota de 
aceite» (v. fig. 9.25D) en los primeros dias o semanas de vida en un 
gran porcentaje de pacientes. La eliminacién de la galactosa puede 
revertir los cambios incipientes del cristalino. 


Sindrome de Lowe 


El sindrome de Léwe (oculocerebrorrenal) es un error innato del 
metabolismo de los aminodcidos con herencia ligada al cromosoma X 
recesiva (gen OCRL1) que cursa, entre otras, con manifestaciones 
neuromusculares y renales. La catarata es universal, y también 
puede haber microfaquia. Aparece glaucoma congénito en cerca de 
la mitad de los pacientes. Las mujeres portadoras tienen opacidades 
corticales sin trascendencia visual. 


Enfermedad de Fabry 


Véase el capitulo 6. 


Manosidosis 


La manosidosis es un trastorno AR por deficiencia de a-manosidasa. 
Existen dos formas, infantil y juvenil-adulta, ambas con deterioro 
mental, alteraciones musculoesqueléticas y otras anomalias pro- 
gresivas. Son frecuentes las opacidades punteadas en la corteza 
posterior del cristalino dispuestas con un patron radial; también 
puede haber nebulosidad corneal, aunque mas raramente. 


Otros trastornos metabolicos 


Otras causas posibles serian el hipoparatiroidismo y seudohipo- 
paratiroidismo, y la hipoglucemia e hiperglucemia. 


Infecciones intrauterinas asociadas 


Rubéola 


La rubéola congénita se produce por transmisi6n a través de la 
placenta del virus desde la madre infectada, y puede originar graves 
malformaciones fetales. Aparecen cataratas unilaterales o bilaterales 


nucleares perladas o mas difusas en alrededor del 15% de los casos. 
(V. también capitulo 11.) 


Toxoplasmosis 


Las manifestaciones oculares de la toxoplasmosis congénita con- 
sisten en catarata, coriorretinitis, microftalmia y atrofia dptica. 
(V. también capitulo 11.) 


Infeccién por citomegalovirus 


Entre las manifestaciones sistémicas de la infeccién congénita por 
citomegalovirus (CMV) se encuentran ictericia, hepatoespleno- 
megalia, microcefalia y calcificaciones intracraneales. Ademas de 
catarata, a nivel ocular puede haber coriorretinitis, microftalmia, 
queratitis y atrofia Optica. 


Varicela 


Puede cursar con retraso mental, atrofia cerebral cortical, cicatriza- 
cién cutanea y deformidades de los miembros, y frecuentemente es 
mortal en la primera infancia. Sus posibles manifestaciones oftal- 
molégicas serian catarata, microftalmia, coriorretinitis, hipoplasia 
de papila dptica y atrofia dptica. 


Otras 


Sarampion, sifilis, herpes simple y virus de la inmunodeficiencia 
humana (VIH). (V. también capitulo 11.) 


Otras asociaciones sistémicas 


Sindrome de Down (trisomia 21) 


© Manifestaciones sistémicas. Dificultades de aprendizaje, deten- 
cién del crecimiento, rasgos faciales y periféricos caracteristicos, 
disfuncién tiroidea, enfermedad cardiorrespiratoria y esperanza 
de vida reducida. 

© Manifestaciones oculares. Catarata de morfologia variada 
(75%); las opacidades suelen ser simétricas y a menudo aparecen 
en nifios mayores. Otras alteraciones serian manchas de Brush- 
field (v. fig. 12.14B) e hipoplasia en el iris, blefaritis crénica, 
miopia, estrabismo y queratocono. 


Sindrome de Edwards (trisomia 18) 


© Manifestaciones sistémicas. Rasgos faciales y periféricos carac- 
teristicos, sordera, cardiopatia, retraso mental y fallecimiento 
precoz. 

© Manifestaciones oculares. Aparte de catarata, puede haber 
ptosis, microftalmia, opacidad corneal, coloboma uveal y del 
nervio Optico, y displasia vitreorretiniana. 


Otras 


El sindrome de Hallermann-Streiff presenta crecimiento anormal y 
otras alteraciones, asi como catarata en el 90% de los casos; el sin- 
drome de Nance-Horan es una enfermedad ligada al cromosoma X 
que incluye anomalias dentales y faciales tipicas junto con catarata 
congénita y microcornea. Las mujeres portadoras pueden mostrar 
opacidades de las suturas en Y (v. fig. 9.25F). 
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Yi} Catarata congénita 


Actitud terapéutica 


Evaluacion ocular 


Para determinar la trascendencia visual de la opacidad del cristalino 
en el recién nacido hay que fijarse principalmente en el aspecto del 
reflejo rojo y el grado de visualizacion del fondo de ojo. 
©@ Unacatarata muy densa que impide ver el fondo de ojo no deja 
dudas sobre la necesidad de cirugia. 
©@ Una catarata menos densa, pero visualmente significativa 
(p. ej., opacidad central o posterior de mas de 3 mm de didme- 
tro), permite la visualizacion de los vasos retinianos con el 
oftalmoscopio indirecto, pero no con el directo. 
© Una opacidad visualmente insignificante permite visualizar 
con nitidez los vasos retinianos mediante oftalmoscopia tanto 
indirecta como directa. 
© Otros indicadores de deterioro visual grave serian la ausencia 
de fijacién central, el nistagmo y el estrabismo. 
© Morfologia 
©. Las opacidades punteadas azules (fig. 9.25A) son frecuentes 
y banales. 
©. Las opacidades nucleares (fig. 9.25B) estan confinadas en el 
nucleo embrionario o fetal. 
© Las opacidades laminares afectan a una lamina concreta del 
cristalino tanto anterior como posteriormente, y pueden aso- 
ciarse a extensiones radiales («aditamentos»; fig. 9.25C). Las 
opacidades laminares pueden ser autosdmicas dominantes o 
bien aparecer aisladamente 0 en asociacién con trastornos 
metabdlicos e infecciones intrauterinas. 
© La catarata coronaria (supranuclear) se situa en la corteza 
profunda, rodeando el nucleo como una corona. Suele ser 
esporadica, pero en ocasiones es hereditaria. 
© Las opacidades centrales «en gota de aceite» (fig. 9.25D) son 
tipicas de la galactosemia. 
© La catarata polar posterior (fig. 9.25E) puede asociarse a 
lenticono posterior o vestigios vasculares fetales, como el 
punto de Mittendorf. Esta forma de opacidad a menudo esta 
muy unida a la capsula del cristalino 0 a un defecto previo 
de esta, por lo que hay alto riesgo de dehiscencia capsular 
durante la cirugia. 
© Catarata de las suturas, en las que la opacidad sigue la sutura 
en Y anterior o posterior (fig. 9.25F); puede verse en mujeres 
portadoras del sindrome de Nance-Horan. 
© Lacatarata polar anterior puede ser plana o proyectarse hacia 
la CA. En ocasiones se asocia a membrana pupilar persis- 
tente, aniridia, anomalia de Peters y lenticono anterior. 
© La patologia ocular asociada puede afectar al segmento ante- 
rior (p. ej., turbidez corneal, microftalmia, glaucoma, vasos 
fetales persistentes) o posterior (p. ej., coriorretinitis, amaurosis 
de Leber, retinopatia rubedlica, hipoplasia foveal o del nervio 
Optico). Su presencia puede afectar al prondstico visual. Puede 
ser necesario hacer el diagnéstico diferencial de la leucocoria 
(v. capitulo 12). 
© Conviene estudiar a otros miembros de la familia en busca de 
cataratas subclinicas. 


© La ecografia esta indicada si no es visible el fondo de ojo, y 


puede revelar una causa definitiva, como persistencia de vasos 
fetales. 

© Pruebas especiales, como la mirada preferencial y los poten- 
ciales visuales evocados, pueden aportar informacion com- 
plementaria util. 


Pruebas complementarias sistémicas 


En los casos familiares no es necesaria ninguna investigacion 

adicional, aunque si debe plantearse en el resto de los pacientes. 

En los casos unilaterales probablemente basta con descartar 

alguna infeccién y posiblemente estudiar cuerpos reductores 

en la orina. 

© El cribado de infecciones intrauterinas debe llevarse a cabo en 
todos los casos unilaterales y bilaterales. 

© Analisis de orina para detectar cuerpos reductores tras la inges- 
ta de leche (galactosemia) y cromatografia de aminodcidos 
(sindrome de Lowe). 

© Otras pruebas pueden ser glucemia en ayunas, calcemia y fos- 
fatemia, y niveles de GPUT y galactocinasa en los hematies. Los 
nifios con anomalias del metabolismo fosfocalcico capaces de 
causar catarata suelen estar bastante enfermos. 

© Esta indicada la derivacion al pediatra en casos con rasgos 
dismérficos 0 sospecha de otras enfermedades sistémicas. En 
esta situacién puede ser util un cariotipo. 


Tratamiento 


La necesidad de cirugia urgente viene contrarrestada por el hecho de 

que cuanto mas precoz sea esta, sobre todo antes de las 4 semanas 

de vida, mayor sera la probabilidad de aparicién de glaucoma 

durante la infancia. 

© Las cataratas bilaterales densas deben ser operadas entre las 
4-10 semanas de edad para evitar la instauracion de ambliopia 
por privacion de estimulo. Si son asimétricas, se intervendra 
primero el ojo con la opacidad mas densa. 

© Las cataratas bilaterales pueden no precisar cirugia hasta mas 
tarde o incluso nunca. En casos dudosos, es preferible aplazar 
la cirugia y someter a una vigilancia atenta. 

© La catarata unilateral densa requiere una cirugia mas urgen- 
te; no hay consenso sobre el momento dptimo, salvo que no 
debe demorarse mas alla de la sexta semana. Muchos autores 
recomiendan la cirugia entre las 4-6 semanas, seguida de una 
terapia intensiva contra la ambliopia, a pesar de lo cual muchas 
veces los resultados son decepcionantes. Si la catarata se detec- 
ta después de las 16 semanas de vida, el prondstico visual es 
especialmente malo. 

© La catarata unilateral parcial puede ser observada o tratada 
mediante dilatacién pupilar y posiblemente oclusién contrala- 
teral a tiempo parcial. 

© La cirugia consiste en capsulorrexia anterior, aspiracion del 
contenido del cristalino, capsulorrexia de la capsula posterior, 
vitrectomia anterior limitada e implantacién de LIO si esta 
indicada. Es importante corregir los defectos de refraccién 
asociados. 
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Fig.9.25 Cataratas congénitas. (A) Aobundantes puntos azules; (B) nuclear; (C) laminar con aditamentos; (D) «en gota de 
aceite»; (E) polar posterior; (F) de las suturas con puntos azules. 
(Por cortesia de R. Bates - fig. A; C. Barry - figs. B, C y E; K. Nischal - fig. D.) 
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Ectopia del cristalino 


Complicaciones postoperatorias 


La cirugia se acompafia de mayor incidencia de complicaciones 
que en los adultos. 
© La OCP es casi universal si se deja la capsula posterior y pue- 
de ejercer un efecto ambliogénico significativo. Por eso, suele 
realizarse una capsulorrexia posterior con vitrectomia durante 
la extraccion primaria de la catarata. 
© Pueden formarse membranas secundarias en la pupila, sobre 
todo si no se trata de forma intensiva la uveitis postoperatoria. 
© La proliferacién del epitelio cristaliniano es universal, y forma 
a menudo un anillo de Soemmering, aunque no suele tener 
consecuencias visuales. 
© Glaucoma 
© Puede aparecer glaucoma secundario de angulo abierto hasta 
en dos tercios de los ojos en los primeros 10 afios tras la cirugia. 
oO Puede producirse un cierre angular en el periodo postopera- 
torio inmediato como consecuencia de un bloqueo pupilar, 
sobre todo en ojos microftalmicos. 
© El desprendimiento de retina es una complicacion infrecuente 
y normalmente tardia. 


Rehabilitacion visual 


El resultado visual de la cirugia de catarata en lactantes se ve menos- 

cabado por la ambliopia, que debe tratarse de forma intensiva 

(v. capitulo 18). 

© Las gafas son utiles en nifios mayores con afaquia bilateral. 

© Las lentes de contacto suponen una solucién dptica ventajosa 
en la afaquia unilateral o bilateral. Después de los 2 afios de 
edad, el cumplimiento puede empeorar al hacerse el nifio mas 
independiente. 

© Laimplantacion de LIO se lleva a cabo cada vez mas a menu- 
do en nifios pequefios y parece ser eficaz y segura en casos 
seleccionados. Se buscara inicialmente que el ojo quede con 
hipermetropia (corregible con gafas) y, a medida que el nifio 
crezca, esta se vaya acercando a la emetropia, aunque el resul- 
tado refractivo final es variable. 


ECTOPIA DEL CRISTALINO 


Introduccion 


La ectopia del cristalino es un desplazamiento hereditario o adqui- 
rido del cristalino respecto a su posicién normal. Puede haber una 
dislocacién completa o luxacion, quedando el ojo funcionalmente 
afaquico, o un desplazamiento parcial o subluxacién, permanecien- 
do parte del cristalino en el area pupilar. La subluxacion incipiente 
puede manifestarse con temblor del cristalino (facodonesis), que 
se ve en la lampara de hendidura como un bamboleo del mismo 
cuando el ojo vuelve a la posicion primaria. 


Causas 


© Adquiridas 
© Traumatismos. 
© Seudoexfoliacién. 


© Inflamaciones, por ejemplo, ciclitis crénica, sifilis. 

© Catarata hipermadura. 

© Ojo grande, por ejemplo, miopia magna, buftalmos. 

© Tumores uveales anteriores. 

Ectopia familiar del cristalino. Es una enfermedad AD carac- 

terizada por desplazamiento temporal superior y simétrico 

del cristalino en ambos ojos; puede aparecer al nacer o mas 
tardiamente. 

La ectopia del cristalino y la pupila es un raro trastorno con- 

génito de herencia AR caracterizado por desplazamiento de 

la pupila y el cristalino en direcciones opuestas (fig. 9.26A). Las 
pupilas son pequefias y se dilatan poco. Puede haber microes- 
ferofaquia. 

La aniridia se asocia en ocasiones a ectopia del cristalino 

(fig. 9.26B). 

Sindrome de Marfan 

© Herencia AD (gen FBN1) con expresividad variable. 

© Son individuos altos y delgados, con miembros despropor- 
cionadamente largos (cuya envergadura es mayor que la 
talla), dedos de las manos y pies alargados (aracnodactilia) 
y paladar ojival. 

© Cifoscoliosis, anomalias esternales, laxitud articular leve, 
hipoplasia muscular y predisposicion a las hernias. 

© Lesiones cardiovasculares con dilatacién de la raiz adrtica, 
prolapso mitral y formacién de aneurismas de aorta. 

o Ectopia bilateral del cristalino (80%); la subluxacién suele ser 
temporal superior. La zonula a menudo esta intacta, por lo 
que se retiene la acomodacion (fig. 9.26C), aunque raramente 
el cristalino puede luxarse a la CA 0 el vitreo (fig. 9.26D). 

© Otras manifestaciones oculares: anomalia del angulo que 
puede producir glaucoma y degeneraciones en empalizada 
que pueden causar desprendimiento de retina; puede haber 
hipoplasia del musculo dilatador del iris, microesferofaquia 
y estrabismo. 

El sindrome de Weill-Marchesani es una rara enfermedad 

sistémica del tejido conectivo que puede considerarse como 

opuesta al sindrome de Marfan. 

oO Laherencia es AR o AD, esta ultima por polimorfismos del 
gen FBN1, el mismo del sindrome de Marfan. 

© Las manifestaciones sistémicas incluyen talla baja, dedos de 
las manos y los pies cortos (braquidactilia) y dificultades 
de aprendizaje. 

© Ectopia del cristalino (50%). La subluxacion es hacia abajo y 
aparece en nifios mayores o adultos jovenes. Es frecuente la 
microesferofaquia (fig. 9.26E), que puede dar lugar a cierre 
angular por bloqueo pupilar. 

La homocistinuria es un trastorno AR en el que una disminu- 

cién enzimatica del metabolismo de la metionina da lugar a la 

acumulacion sistémica de este aminodcido y homocisteina. 

oO Las manifestaciones generales incluyen pelo rubio y aspe- 
ro, iris azules, eritema malar, habito marfanoide, retraso 
neuroldgico y del desarrollo, acusada predisposicidn a las 
trombosis y ateroesclerosis precoz. 

o El tratamiento consiste en piridoxina, acido félico y vitami- 
na B,, por via oral para reducir los niveles plasmaticos de 
homocisteina y metionina. 
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Fig. 9.26 Ectopia del cristalino. (A) Ectopia del cristalino y la pupila; (B) subluxaci6n inferior en aniridia; (€) subluxaci6n 
temporal superior con zonula intacta en el sindrome de Marfan; (D) dislocaci6n al vitreo en el sindrome de Marfan; 
(E) dislocacién de un cristalino con microesferofaquia a la camara anterior en el sindrome de Weill-Marchesani; 

(F) subluxaci6n inferior con desintegracion zonular. 


(Por cortesia de J. Schuman, V. Christopoulos, D. Dhaliwal, M. Kahook y R. Noecker, de ’Lens and Glaucoma’, en Rapid Diagnosis in Ophthalmology, Mosby 
2008 - figs. A y F; U. Raina - fig. B; R. Curtis - fig. E.) 
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Fig.9.27 Anomalias de la forma del cristalino. (A) Lenticono 
anterior; (B) lenticono posterior; (C) microesferofaquia; 

(D) microfaquia; (E) coloboma del cristalino. 

(Por cortesia de R. Bates - fig. C.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


oO La ectopia del cristalino, tipicamente nasal inferior, es casi 
universal hacia los 25 afios de edad en los casos no tratados. 
Se produce por desintegracién de la zonula (fig. 9.26F), que 
normalmente contiene altos niveles de cisteina (deficiente 
en la homocistinuria), de modo que a menudo también se 
pierde la acomodacion. Puede producirse bloqueo pupilar. 
© Otras manifestaciones oculares pueden ser atrofia del iris, 
atrofia 6ptica, catarata, miopia y desprendimiento de retina. 
© Otras enfermedades sistémicas asociadas a luxacion del 
cristalino serian la deficiencia de sulfito-oxidasa (con ectopia 
del cristalino en todos los casos) y ocasionalmente el sindrome 
de Stickler (cuya manifestacién ocular mas comtn es el des- 
prendimiento de retina; v. capitulo 16), el sindrome de Ehlers- 
Danlos y la hiperlisinemia. 


Tratamiento 


La principal complicacion de la ectopia del cristalino son los defec- 

tos refractivos de cualquier tipo segun la posicién del cristalino, la 

distorsién dptica por astigmatismo y los efectos del borde cristali- 

niano, el glaucoma (v. capitulo 10) y, raramente, la uveitis facogena. 

© Las gafas pueden corregir el astigmatismo inducido por la 
inclinacion del cristalino o el efecto de su borde en ojos con 
subluxacion leve. La correccién afaquica puede proporcionar 
buena vision si una parte significativa del eje visual esta afaquico 
con la pupila sin dilatar. 

@ Laextraccién quirtrgica del cristalino esta indicada en caso de 
ametropia intratable, ambliopia meridional, catarata, glaucoma 
0 uveitis facogena y contacto endotelial. 


ANOMALIAS DE LA FORMA 


DEL CRISTALINO 


Lenticono anterior 


El lenticono anterior consiste en una proyeccion axial bilateral 
de la superficie anterior del cristalino hacia la camara anterior 
(fig. 9.27A). Casi todos los pacientes tienen sindrome de Alport, 
enfermedad hereditaria caracterizada por sordera neurosensorial 
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progresiva y nefropatia asociada a una alteracién de la membrana 


basal glomerular; también pueden aparecer manchas retinianas y 
distrofia corneal polimorfa posterior. 


Lenticono posterior 


El abultamiento axial posterior del cristalino (fig. 9.27B) se asocia 
a adelgazamiento o ausencia focal de la cdpsula en el lenticono 
posterior. La mayoria de los casos son unilaterales, esporadicos y 
no asociados a enfermedad sistémica. Con la edad, la protrusién 
se incrementa y la corteza del cristalino puede opacificarse. La 
progresién de la catarata es variable, pero a veces se observa una 
opacificacién aguda del cristalino en nifios pequefios. 


Lentiglobo 


El lentiglobo es una deformidad hemisférica generalizada del cris- 
talino, muy infrecuente y normalmente unilateral. Puede asociarse 
a opacidad polar posterior. 


Microesferofaquia y microfaquia 


El cristalino es pequefio y esférico en la microesferofaquia 
(fig. 9.27C), que puede verse como una anomalia hereditaria (domi- 
nante) aislada o asociada a diversas enfermedades sistémicas, como 
los sindromes de Marfan y Weill-Marchesani, hiperlisinemia y 
rubéola congénita. También acompaiia a veces a trastornos oculares, 
como la anomalia de Peters y la ectopia familiar del cristalino y la 
pupila. Puede complicarse con miopia lenticular, subluxacion y 
luxacién. La microfaquia (fig. 9.27D) designa a un cristalino con 
diametro menor de lo normal. Puede darse aislado o en el contexto 
de un cuadro sistémico, como el sindrome de Lowe. 


Coloboma 


Se caracteriza por una indentacion congénita en la periferia del cris- 
talino (fig. 9.27E) causada por deficiencia localizada de la zonula. 
No es un verdadero coloboma, ya que no hay ausencia focal de una 
capa de tejido por cierre incompleto de la hendidura éptica, aunque 
ocasionalmente el coloboma del cristalino se asocia a un coloboma 
del iris 0 el fondo de ojo. 


booksmedicos.org 


303 


INTRODUCCION 306 

Produccién del humor acuoso 306 
Drenaje del humor acuoso 306 

Presi6n intraocular 307 

Conceptos generales sobre el glaucoma 307 


TONOMETRIA 307 
Tonometria de Goldmann 307 
Otras formas de tonometria 309 


GONIOSCOPIA 309 

Introduccién 309 

Gonioscopia indirecta 310 

Gonioscopia directa 312 

Identificacién de estructuras angulares 313 
Graduacién de la amplitud del angulo 315 
Hallazgos patolégicos 316 


EVALUACION DE LA CABEZA 

DEL NERVIO OPTICO 316 

Cabeza del nervio 6ptico normal 316 
Cambios en el glaucoma 316 


PRUEBAS DE IMAGEN 
EN EL GLAUCOMA 320 
Paquimetria 320 
Estereofotografias de la papila 320 
Tomografia de coherencia 6ptica 320 
Oftalmoscopia con laser confocal 
de barrido 321 
Polarimetria con laser de barrido 322 
Medicién de la profundidad de la camara 
anterior 322 


PERIMETRIA (CAMPIMETRIA) 323 

Definiciones 323 

Algoritmos de examen 325 

Patrones de examen 326 

Analisis 326 

Modalidades de perimetria de alta 
sensibilidad 329 

Fuentes de error 329 


TRATAMIENTO MEDICO 

DEL GLAUCOMA 330 

Introduccién 330 

Derivados de prostaglandinas 330 

B-bloqueantes 331 

Agonistas a-2 332 

Inhibidores de la anhidrasa carbonica 
topicos 332 


Glaucoma 


Midticos 333 

Combinaciones farmacolégicas 333 

Inhibidores de la anhidrasa carbénica 
sistémicos 333 

Agentes osmoticos 333 


TRATAMIENTO DEL GLAUCOMA 
CON LASER 334 

Trabeculoplastia con laser 334 
lridotomia con laser 335 
Cicloablaci6n con laser de diodo 337 
lridoplastia con laser 337 


TRABECULECTOMIA 338 
Técnica 338 
Antimetabolitos en cirugia filtrante 339 
Atalamia 340 
Fracaso de la filtraci6n 341 
Fuga tardia de la ampolla 342 
Infecci6n bacteriana asociada 

ala ampolla y endoftalmitis 343 
CIRUGIA NO PENETRANTE 
DEL GLAUCOMA 345 


DISPOSITIVOS DE DRENAJE 346 

Dispositivos de drenaje con explantes 
epiesclerales 346 

Minishunts 347 


HIPERTENSION OCULAR 348 


GLAUCOMA PRIMARIO DE ANGULO 
ABIERTO 349 

Introducci6n 349 

Cribado 350 

Diagnéstico 351 

Defectos del campo visual 351 
Tratamiento 351 


GLAUCOMA 
NORMOTENSIONAL 358 


GLAUCOMA POR CIERRE ANGULAR 
PRIMARIO 360 

Introducci6n 360 

Diagnostico 362 

Tratamiento 365 

CLASIFICACION DEL GLAUCOMA 
SECUNDARIO 366 

De angulo abierto 366 

Por cierre angular 366 


© 2016. Elsevier Espafia, S.L.U. Reservados todos los derechos 


booksmedicos.org 


SEUDOEXFOLIACION 366 


DISPERSION PIGMENTARIA 368 
Pérdida bilateral aguda de pigmento 

del iris con aumento de la PIO 371 
GLAUCOMA NEOVASCULAR 371 


GLAUCOMA INFLAMATORIO 374 

Introducci6n 374 

Glaucoma por cierre angular con bloqueo 
pupilar 374 

Glaucoma por cierre angular sin bloqueo 
pupilar 374 

Glaucoma de angulo abierto 376 

Tratamiento 376 

Sindrome de Posner-Schlossman 
(SPS) 377 


GLAUCOMA FACOGENICO 377 
Glaucoma facolitico 377 
Glaucoma facomérfico 377 
Bloqueo pupilar por alteracién 

de la posicion del cristalino 378 
GLAUCOMA TRAUMATICO 379 
Hipema 379 
Glaucoma por recesi6n angular 380 
SINDROME ENDOTELIAL 
IRIDOCORNEAL 381 


GLAUCOMA ASOCIADO A TUMORES 
INTRAOCULARES 383 


GLAUCOMA SECUNDARIO 
A INVASION EPITELIAL 384 


IRIDOSQUISIS 384 


GLAUCOMA CONGENITO 
PRIMARIO 384 

Diagnostico diferencial 387 
DISGENESIAS 
IRIDOCORNEALES 388 
Embriotox6n posterior 388 
Sindrome de Axenfeld-Rieger 388 
Anomalia de Peters 390 

Aniridia 390 

GLAUCOMA 

EN LAS FACOMATOSIS 391 
Sindrome de Sturge-Weber 391 
Neurofibromatosis de tipo 1 394 


306 


Introduccion 


INTRODUCCION 


Produccién del humor acuoso 


El humor acuoso es producido por el epitelio ciliar de la pars plicata 
del cuerpo ciliar, mediante una combinacién de secrecién activa y 
pasiva. Un liquido de alto contenido en proteinas se filtra desde 
los capilares fenestrados (ultrafiltracion) hacia el estroma de los 
procesos ciliares, donde tiene lugar un transporte activo de solutos 
a través de las dos capas del epitelio ciliar. El gradiente osmotico 
asi establecido facilita el flujo pasivo de agua hacia la camara pos- 
terior. La secreci6n esta sujeta a la influencia del sistema nervioso 
simpatico, con acciones opuestas mediadas por los receptores B-2 
(estimulan la secrecién) y a-2 (inhiben la secrecién). También es 
fundamental la accién de diversas enzimas, y la anhidrasa carbénica 
desempefia un papel preponderante. 


Drenaje del humor acuoso 


Anatomia 


© La malla trabecular (trabeculado) es una estructura semejante 
aun colador (fig. 10.1) situada en el angulo de la camara anterior 

(CA) a través de la que sale del ojo el 90% del humor acuoso. 

Tiene tres componentes (fig. 10.2): 

oO La malla uveal es la parte mas interna, formada por bandas 
en forma de cordon recubiertas por células endoteliales que 
se originan en el estroma del iris y el cuerpo ciliar. Los espa- 
cios intertrabeculares son relativamente grandes y ofrecen 
poca resistencia al paso del humor acuoso. 

oO La malla esclerocorneal se situa por fuera de la malla uveal 
y representa la porcién mas gruesa del trabeculado. Esta 
compuesta por capas de bandas de tejido conectivo recu- 
biertas por células seudoendoteliales. Los espacios inter- 
trabeculares son mas pequefios que los de la malla uveal, 
por lo que oponen mayor resistencia al flujo. 
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Fig. 10.1 Microscopia electronica de barrido de la malla 
trabecular. 


Fig. 10.2 Anatomia de los conductos de drenaje. A, Malla 
uveal; B, malla esclerocorneal; C, linea de Schwalbe; 

D, canal de Schlemm; E, conductos colectores; F, musculo 
longitudinal del cuerpo ciliar; G, espol6n escleral. 


oO La malla yuxtacanalicular (cribiforme) es la parte mas 
externa del trabeculado, y une la malla esclerocorneal con 
el endotelio de la pared interna del canal de Schlemm. Esta 
formada por células integradas en una densa matriz extra- 
celular con estrechos espacios intercelulares, y es donde se 
ofrece mas resistencia al drenaje del humor acuoso. 

@ El canal de Schlemm es un conducto circunferencial situado 
dentro de la esclera perilimbica. La pared interna esta tapi- 
zada por células endoteliales fusiformes e irregulares; dichas 
células poseen invaginaciones (vacuolas gigantes) que 
parecen transportar humor acuoso mediante la formacién 
de poros transcelulares. La pared externa esta recubierta 
por células planas lisas y contiene los orificios de los canales 
colectores, que dejan el canal de Schlemm en angulos oblicuos 
y conectan directa o indirectamente con las venas epies- 
clerales. Su luz esta normalmente dividida en dos 0 cuatro 
conductos por tabiques. 

Fisiologia 

El humor acuoso pasa desde la camara posterior a través de la pupila 

hasta la CA, desde donde sale del ojo por tres rutas (fig. 10.3). 

@ Drenaje trabecular (90%): el humor acuoso atraviesa el 
trabeculado hacia el canal de Schlemm y de alli pasa a las 
venas epiesclerales. Es una ruta de gran volumen sensible a la 
presion, de modo que, al aumentar la PIO, se incrementara el 
drenaje. 

© Drenaje uveoescleral (10%): el humor acuoso pasa a través de la 
parte anterior del cuerpo ciliar hacia el espacio supracoroideo, 
y se drena a la circulacion venosa del cuerpo ciliar, la coroides y 


la esclera. 
@ Iris: parte del humor acuoso se drena ademas a través del iris. 
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Fig.10.3 Rutas de drenaje de humor acuoso. A, Trabecular; 
B, uveoescleral; C, iris. 


Presion intraocular 


La presi6n intraocular (PIO) depende del equilibrio entre la tasa de 
produccién de humor acuoso y su drenaje, y este ultimo estd a su vez 
relacionado con otros factores, como la resistencia encontrada en la 
malla trabecular y el nivel de presién venosa epiescleral. 


Concepto de presion intraocular normal 


El promedio de PIO en la poblacion general es de alrededor de 
16 mmHg mediante tonometria de aplanamiento, y se ha aceptado 
por convencién como rango normal los valores entre 11 y 21 mmHg 
-dos desviaciones estandar a ambos lados de la media-, al menos 
para la poblacion blanca. Sin embargo, algunos pacientes sufriran 
dafio glaucomatoso con una PIO inferior a 21 mmHg, mientras que 
otros permaneceran indemnes con presiones por encima de ese 
nivel. Aunque la reduccién de la PIO es un elemento modificable 
fundamental en practicamente todos los tipos de glaucoma, son 
esenciales otros factores no bien conocidos para determinar si un 
individuo u ojo concreto sufrira lesion glaucomatosa. Entre estos 
se incluyen caracteristicas que influyen en la medicion de la PIO, 
como la rigidez corneal, y probablemente factores que afectan a la 
susceptibilidad del nervio dptico a la lesion, como la integridad de 
su vascularizacion y la vulnerabilidad estructural al estrés mecanico 
en la cabeza del nervio éptico. 


Fluctuacion 


La PIO normal varia segun la hora del dia (variacién circadiana), 
los latidos cardiacos, la tensi6n arterial y la respiracion. El patrén 
diurno varia, con tendencia a ser mayor por la mafiana y menor por 
la tarde. Esto se debe al menos en parte a la variacién circadiana 
en la sintesis de humor acuoso, que es menor por la noche. Los ojos 
glaucomatosos muestran fluctuaciones mayores de lo normal, cuya 
amplitud es directamente proporcional a la probabilidad de dafio 
progresivo del campo visual, por lo que una medicion aislada puede 
ser poco orientativa. Es una buena costumbre anotar la hora del dia 
en qué se mide la PIO. 
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Conceptos generales sobre el glaucoma 


Definicion 

Es dificil definir el glaucoma con precision, en parte porque el 
término engloba un grupo diverso de trastornos. Todos los glauco- 
mas tienen un comun una tipica neuropatia éptica potencialmen- 
te progresiva, que se asocia a pérdida de campo visual a medida 
que avanza la lesién, y en la que la PIO es un factor modificable 
fundamental. 


Clasificacion 


E] glaucoma puede ser congénito (del desarrollo) 0 adquirido. Los 
tipos de angulo abierto y por cierre angular se distinguen por el 
mecanismo que dificulta el drenaje del humor acuoso en relacién 
con la configuracion del angulo de la CA. También hay que dis- 
tinguir entre glaucoma primario y secundario; en este ultimo, puede 
identificarse un trastorno ocular o extraocular que contribuye al 
aumento de la PIO. 


Epidemiologia 


El glaucoma afecta al 2-3% de las personas mayores de 40 afios; 
hasta la mitad de los casos pueden estar sin diagnosticar. El 
glaucoma primario de angulo abierto (GPAA) es la forma mas 
comtn en blancos, hispanos/latinos y negros, y la prevalencia 
es especialmente elevada en estos ultimos. A nivel mundial, el 
cierre angular primario (CAP) da cuenta de hasta la mitad de los 
casos, y es particularmente frecuente en individuos de ascendencia 
asidtica, aunque, con una evaluacion exhaustiva que incluya la 
realizacion sistematica de una gonioscopia con la luz apagada en 
vez de encendida, el CAP es mas prevalente en personas blancas 
de lo que se creia anteriormente. 


TONOMETRIA 


Tonometria de Goldmann 


Principios 

La tonometria por aplanamiento de Goldmann (TAG) se basa en 
el principio de Imbert-Fick, que establece que para una esfera seca 
de pared fina, la presién (P) dentro de la esfera equivale a la fuerza 
(F) necesaria para aplanar su superficie dividida por el area (A) 
de aplanamiento (es decir, P = F/A). En teoria, la rigidez corneal 
media (considerada como un espesor de 520 wm para la TAG) y la 
atraccion capilar del menisco lagrimal se compensan entre si cuando 
el drea aplanada tiene el didmetro de 3,06 mm de la superficie de 
contacto del prisma de Goldmann, que se aplica a la cornea median- 
te un tondémetro del Goldmann con una fuerza que puede medirse 
y de la que se deduce la PIO (fig. 10.4). El prisma del tonédmetro 
debe desinfectarse entre pacientes y sustituirse regularmente segun 
las instrucciones del fabricante. Se han comercializado prismas y 
cubiertas de tonometria desechables para evitar los problemas de 
infeccién que pueden ocurrir con prismas reutilizables. 
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Fig. 10.4 Tonometria de Goldmann. (A) Principios fisicos; (B) tondémetro. 
(Por cortesia de J. Salmon - fig. B.) 


Técnica 


Se instila anestésico topico (generalmente proximetacaina al 
0,5%) y una pequefia cantidad de fluoresceina en el fondo de 
saco conjuntival. 

Se sienta al paciente a la lampara de hendidura con la frente 
apoyada firmemente en el reposacabezas y se le pide que mire 
al frente (a menudo a la oreja opuesta del examinador) y que 
respire normalmente. 

Se selecciona el filtro azul cobalto, se dirige un haz de luz de 
maxima intensidad oblicuamente (aproximadamente a 60°) 
hacia el prisma y se centra este delante del vértice de la cornea. 
Se ajusta la rueda de medicion a 1 (es decir, 10 mmHg). 

Se avanza el prisma hasta que apenas contacte con el vértice de 
la cornea (fig. 10.5A). 

Se pasa a mirar por el ocular de la lampara de hendidura. 

Se vera un patron de dos miras semicirculares verdes, una por enci- 
ma y otra por debajo de la linea media horizontal, que representa la 
pelicula lagrimal teftida de fluoresceina en contacto en las mitades 
superior e inferior del prisma. El grosor de las miras debe ser aproxi- 
madamente del 10% del diametro total del arco (fig. 10.5B). Hay que 
tratar de centrar las miras horizontal y verticalmente, de modo 
que se observen dos semicirculos tan centrados como se pueda. 
Se gira la rueda del tondémetro para variar la fuerza aplicada; 
los bordes internos de los semicirculos se alinearan cuando 
se aplane un area circular con didmetro exacto de 3,06 mm. 


Fig. 10.5 Tonometria de aplanamiento. (A) Contacto entre 

el prisma del tonémetro y la cornea; (B) miras semicirculares 
tenidas con fluoresceina; el diagrama de la derecha muestra 
el punto final correcto con miras de grosor adecuado. 
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El valor leido en la rueda, multiplicado por 10, proporciona la 
medida de la PIO; existe un modelo que muestra la PIO en una 
pantalla digital. 


Fuentes de error 


Patron de fluoresceina inapropiado. El exceso de fluoresceina 
hara que las miras sean demasiado gruesas, con la consiguiente 
sobrestimacion de la PIO, mientras que, si hay poco colorante, 
los semicirculos seran muy finos y la medicion subestimara la 
PIO (v. fig. 10.5B, izquierda y centro). 

La presion sobre el globo ocular por los dedos del examina- 
dor, al apretar los parpados o por restriccién de los musculos 
extraoculares (p. ej., miopatia tiroidea), puede dar una lectura 
anormalmente elevada. 

Espesor corneal central (ECC). La medicién de la PIO median- 
te TAG asume que el grosor central de la cornea es de 520 wm, 
con minimas variaciones normales. Si la cornea es mas fina, 
probablemente se subestime la PIO, y si es mas gruesa, se sobre- 
valorara. Las corneas tienden a ser mas gruesas de lo normal en 
personas con hipertensién ocular, y mas delgadas en el glauco- 
ma normotensional (GNT); tras las intervenciones de cirugia 
refractiva, la cornea esta mas fina y estructuralmente alterada, 
de modo que probablemente se infravalore la PIO. Algunos 
métodos de medicion de la PIO (p. ej., TCD; v. mas adelan- 
te) pueden reducir la confusién causada por estas variables 
estructurales. Otros factores mecanicos de la cérnea podrian 
ser también importantes, pero estan peor definidos. 

El edema corneal puede provocar un descenso artificial de la 
PIO, presuntamente por un ablandamiento esponjoso de la cér- 
nea, que no se compensaria con el aumento asociado del ECC. 
El astigmatismo, si es significativo, puede dar lugar a distorsién 
de las miras y a errores inducidos mecanicamente. Si es superior 
a3 D, debe calcularse el promedio de dos lecturas tomadas en el 
eje del prisma rotado 90° para la segunda 0, mejor atin, rotando 
el prisma de modo que la linea roja de la carcasa del tonédmetro 
se alinee con el eje negativo. 

La calibracién incorrecta del tondmetro puede proporcionar 
mediciones erroneas. Lo ideal seria comprobar la calibracién antes 
de cada sesion clinica usando el brazo de calibracion del fabricante. 
Presién diferencial amplia. Es normal una pequefia oscilacion 
de la PIO siguiendo el ritmo de la perfusi6n ocular. Si esta «pre- 
sion del pulso» es significativa, debe anotarse el punto medio o 
el valor mas alto observado. 

Las mediciones repetidas en poco tiempo a menudo dan lugar 
a una leve disminucion de la PIO, debido al efecto de masajeo 
sobre el ojo. 

Otros factores serian un cuello de la camisa apretado o aguantar 
la respiracion; en ambas situaciones hay mayor resistencia al 
retorno venoso y puede aumentar la PIO. 


Otras formas de tonometria 


© La neumotonometria (fig. 10.6A) se basa en el principio de 


aplanamiento, pero la parte central de la cérnea se aplana con 
un chorro de aire en vez de con un prisma. El tiempo necesario 
para obtener el aplanamiento deseado depende directamente 
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del nivel de PIO. No hay contacto con el ojo y no requiere 
anestesia topica, por lo que es especialmente util para estudios 
de cribado en comunidades. El chorro brusco de aire puede 
sobresaltar al paciente. Se mejora su precisidn si se obtiene la 
media de al menos tres mediciones. 

La tonometria de aplanamiento portatil (de Perkins) usa 
un prisma de Goldmann junto a una luz portatil (fig. 10.6B). 
El tondmetro se puede sujetar con la mano, por lo que puede 
emplearse en pacientes encamados o anestesiados. 

La tonometria de contorno dinamica (TCD) (p. ej., PASCAL®) 
usa un sensor de estado sdlido y un superficie que se adapta el 
contorno corneal, con el fin de medir la PIO con independencia 
relativa de factores mecanicos de la cornea, como su rigidez. 
Se monta en una lampara de hendidura de modo similar al 
tondmetro de Goldmann, y la PIO se muestra en una pantalla 
digital. Los estudios que han comparado las lecturas obtenidas 
mediante TAG y TCD con la PIO intracameral manométrica 
parecen confirmar que la TCD proporciona una medicién mas 
fisiologica. 

El analizador de respuesta ocular (p. ej., Reichert®) es un 
tipo de neumotonémetro que mide la PIO mientras intenta 
compensar las propiedades biomecanicas de la cérnea usando 
dos mediciones secuenciales para valorar la histéresis corneal, 
una funcion de su viscoamortiguacion tisular. 

La tonometria de indentacion/aplanamiento electronica 
(p. ej., Tono-Pen®; fig. 10.6C) emplea un tondmetro de con- 
tacto electrénico portatil (una versidn modificada del antiguo 
tondmetro de Mackay-Marg). La punta de la sonda contiene un 
transductor que mide la fuerza aplicada. Ademas de la portabi- 
lidad, su principal ventaja es la facilidad para medir la PIO de 
modo razonablemente preciso en ojos con cérneas distorsiona- 
das o edematosas y a través de lentes de contacto. 

La tonometria de rebote (p. ej., iCare®; fig. 10.6D) emplea una 
bola de plastico de 1,8 mm sujeta a un alambre; la deceleracion 
de la sonda al contactar con la cérnea es proporcional a la 
PIO. No se requiere anestesia. Este instrumento puede usarse 
para autovigilancia (se vende una version para uso personal) 
y para estudios de cribado en comunidades. 

La tonometria de indentacién (de impresién) (p. ej., de 
Schiotz) es un dispositivo portatil que mide el grado de inden- 
tacién corneal con un émbolo de peso conocido; hoy en dia 
apenas se utiliza. 

Se estan investigando tonémetros implantables; si se fabricara 
un dispositivo de aplicacién clinica, seria posible medir la PIO 
con precision las 24 h del dia durante toda la vida. 


GONIOSCOPIA 


Introduccion 


Conceptos generales 


© La gonioscopia es un método para evaluar el angulo de la CA, y 


puede usarse en intervenciones terapéuticas como la trabeculo- 
plastia con laser y la goniotomia. 
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Fig. 10.6 Tondmetros portatiles. (A) Neumotondémetro de Keeler; (B) tondmetro de aplanamiento de Perkins; (€) Tono-Pen®; (D) iCare®. 


(Por cortesia de Mainline Instruments Ltd - fig. D.) 


© Otros métodos para explorar el angulo, como la tomografia 
de coherencia éptica (TCO) y la biomicroscopia por ultraso- 
nidos (BMU) de alta frecuencia, ofrecen ciertas ventajas en 
el andlisis del angulo, pero la opinion clinica dominante es 
que deben complementar mas que sustituir a la gonioscopia 
clinica. 


Principios 6pticos 


El angulo de la CA no puede visualizarse directamente a través de la 
cornea sana, porque la luz procedente de las estructuras angulares 
sufre una «reflexion interna total» en la superficie anterior de la 
pelicula lagrimal precorneal (fig. 10.7, arriba). Cuando la luz pasa 
de un medio a otro con menor indice de refraccién (como desde la 
cornea al aire), se refleja en la interfase entre ambos a menos que el 
Angulo de incidencia sea inferior a determinado «angulo critico», 
que depende de la diferencia entre los indices de refraccién (46° 
para la interfase pelicula lagrimal-aire). Este fendmeno se emplea 
en la transmision de sefiales por fibra dptica y asegura que la luz 


queda retenida en el nucleo del cable. Como el indice de refraccién 
de una goniolente es similar al de la cornea, se elimina la reflexion 
interna total reemplazando la interfase pelicula lagrimal-aire por 
otra pelicula lagrimal-goniolente (fig. 10.7, abajo). Los rayos de luz 
pueden verse asi cuando salen de la lente de contacto, directa o 
indirectamente (v. mas adelante). 


Desinfeccion 


Las lentes deben limpiarse entre pacientes para eliminar cualquier 
particula y luego esterilizarse. Un método propuesto seria sumergir- 
las en una solucién de hipoclorito al 2% (activa frente a encefalopa- 
tias espongiformes transmisibles) durante un minimo de 5 min, con 
un lavado concienzudo con suero fisioldgico estéril a continuacién, 
y dejandolas secar al aire. 


Gonioscopia indirecta 


Las goniolentes indirectas usan un espejo para reflejar los rayos 
que salen del angulo de modo que lo hagan en un dngulo mucho 
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CAPITULO 
Glaucoma 


oO Eltamano y la intensidad del haz de hendidura deben redu- 
cirse al minimo que permita una vision adecuada, evitando, 
sobre todo, que parte del haz atraviese la pupila. 

© Se sienta al paciente a la lampara de hendidura y se le advier- 
te que la lente tocard el ojo, aunque normalmente no molesta; 
la frente debe mantenerse pegada a la banda cefilica y el 
paciente debe mantener ambos ojos abiertos. 

© Se instila una gota de anestesia local. 

oO Secolocan una o dos gotas de liquido de acoplamiento (p. j., 
hipromelosa al 0,3%) sobre la superficie de contacto de la 
lente. 


Fig.10.7 Principios 6pticos de la gonioscopia; i = angulo 
de incidencia; n = indice de refraccion. 


menor que el critico. Proporcionan una imagen especular del angulo 
opuesto y solo pueden emplearse con una lampara de hendidura. 


Gonioscopia sin indentacion 


© Goniolentes 

O La cldsica lente de contacto de Goldmann de tres espejos 
(fig. 10.8A), uno de los cuales es especifico para gonios- 
copia; otras goniolentes tienen uno (fig. 10.8B), dos 0 cuatro 
espejos. 

O Lentes de estructura basica similar, pero modificadas, serian 
la Magna View, la de trabeculoplastia de Ritch y la de vision 
directa de Khaw. 

© Como la curvatura de la superficie de contacto de la lente es 
mayor que la de la cornea, se requiere una sustancia viscosa 
de acoplamiento con indice de refraccién similar a la cornea 
para llenar el espacio entre esta y la lente. 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


@ Técnica 
o Es fundamental realizar el examen en un habitacidn en Fig.10.8 Goniolente de Goldmann. (A) De tres espejos; 
penumbra o incluso completamente a oscuras. (B) de un espejo. 
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ee Gonioscopia 


© Se pide al paciente que mire hacia arriba y se inserta la lente 
con rapidez para evitar que se derrame parte del liquido de 
acoplamiento. Luego el paciente debe mirar al frente. 

©. La gonioscopia indirecta proporciona una imagen invertida 
de la porcién de angulo opuesta al espejo. 

© Una vez que se ha realizado el examen inicial y se han anota- 
do los hallazgos, se puede aumentar el nivel de iluminacién 
para poder definir mejor las estructuras angulares. 

© Cuando un iris convexo impida ver el Angulo, es posible 
mirar «por encima de la colina», pidiendo al paciente que 
mire hacia la direccion del espejo. Solo debe mover el ojo 
ligeramente, ya que de otro modo se distorsionaran las 
estructuras angulares y un angulo cerrado podria parecer 
abierto. 

© La presién excesiva sobre una lente sin indentacion estre- 
cha aparentemente el angulo (a diferencia del efecto de la 
presion en la gonioscopia con indentacion; v. mas adelante). 
La presién excesiva también produce pliegues en la cérnea 
que impiden ver con nitidez. 

oO Enalgunos ojos, la succion de la lente sobre la cornea puede 
abrir artificialmente el angulo; hay que tener cuidado de 
evitar la presién sobre la lente tanto retrégrada como anteré- 
grada para evitar distorsiones involuntarias. 


Gonioscopia con indentacion (dinamica, 
de compresion) 


® Goniolentes. De Zeiss (fig. 10.9), Posner y Sussman (sin man- 
go), todas ellas gonioprismas con cuatro espejos. 

oO La superficie de contacto de estas lentes tiene una curvatura 
menor que la de la cornea, por lo que no necesita sustancia 
de acoplamiento. 

© Las lentes no estabilizan el ojo y son poco apropiadas para 
la trabeculoplastia con laser. 

© Un inconveniente con estas lentes es que es facil abrir 
involuntariamente el angulo, dando una falsa impresién de 


seguridad, sobre todo por examinadores sin experiencia. 
@ Técnica Fig. 10.9 (A) Goniolente de Zeiss; (B) vista con lampara 
© Los primeros pasos son similares alos expuestos antes para. ‘de hendidura de la lente sobre la cornea. 
la gonioscopia sin indentacién. 
© La indentacion se lleva a cabo presionando suavemente con 
la lente sobre la cornea, forzando el humor acuoso hacia el 
angulo y empujando el iris periférico hacia atrés. rayos de luz salientes alcanzan la interfase lente de contacto/aire 


© Siel Angulo esté cerrado solo por aposicién entre elirisyla ay un Angulo mas cerrado que un Angulo critico, de modo que la 


cornea, la fuerza aplicada lo abrird, permitiendo la visuali-—atyavesardn hacia el observador. Este método se llama «directo» 


zacion del receso angular (fig. 10.10). porque los rayos de luz del angulo se ven directamente, sin reflexion 


© Siel angulo esta cerrado por adherencias entre el iris peri- dentro de la lente. No se requiere una lampara de hendidura y 


férico y la cornea (sinequias anteriores periféricas, SAP), puede usarse con el paciente en decuibito supino, tipicamente bajo 


permanecera cerrado. anestesia general para la evaluacion y el tratamiento del glaucoma 


oO La gonioscopia dinamica puede ser muy valiosa para definir congénito. 
las estructuras en angulos que sean dificiles de valorar, por © Goniolentes directas: de Koeppe (fig. 10.11A), Medical Work- 


ejemplo para distinguir una linea de Schwalbe con pigmen- shop, Barkan y Swan-Jacob (fig. 10.11B). 


tacion excesiva o doble de la malla trabecular pigmentada. © Técnica 
© La gonioscopia se lleva a cabo con el paciente en decubito 


Gonioscopia directa 


Las goniolentes directas funcionan porque presentan una superficie ayuda de un microscopio quirurgico o manual, o bien 


supino (obsérvese que esto puede ampliar el angulo) con 


de visualizacion en forma de cupula o inclinada, de modo que los con lupas. 
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Fig. 10.11 Goniolentes. (A) De Koeppe; (B) de Swan-Jacob. 


-la linea de Sampaolesi-, sobre todo en angulos muy pigmen- 
tados (p. ej., sindrome de seudoexfoliacién). A veces se observa 
como una linea doble, cuyo componente posterior puede con- 


fundirse con la malla pigmentada. 
Fig. 10.10 Gonioscopia de indentaci6n en un cierre angular e 
aposicional. (A) Cierre total del Angulo antes de la 

indentacidn; (B) durante la indentaci6n se hace visible 


La cufia corneal es util para localizar una linea de Schwalbe 
poco ostensible. Con un haz de hendidura estrecho, pueden 


todo el angulo (flecha); es tipico que se formen pliegues identificarse dos reflejos corneales lineales, situados respecti- 
corneales. vamente sobre las superficies interna y externa de la cdrnea; el 
(Por cortesia de W. Alward, de Color Atlas of Gonioscopy, Wolfe 1994.) reflejo externo atravesara en forma de arco la interfase esclero- 


corneal -debido a que la esclera es opaca- y se juntara con el 
t : reflejo interno en el vértice de la cufia corneal que coincide con 
oO Este método no puede usarse con una lampara de hendidura ; 
la linea de Schwalbe. 


de mesa, por lo que pierde en nitidez, iluminacion y posibili- ; ; 
© La malla trabecular se extiende entre la linea de Schwalbe y el 


dad de cambiar los aumentos propios de las lentes indirectas. é . 
espolon escleral, con una anchura media de 600 wm. En perso- 


nas jovenes tiene aspecto de vidrio esmerilado translucido. La 
parte anterior no funcionante se sittia junto a la linea de Schwal- 


La identificacién precisa de las estructuras angulares (fig. 10.12) no be y es de color blanquecino. La parte posterior, pigmentada y 

siempre es sencilla, incluso para gonioscopistas con gran experiencia. funcional, esta adyacente al espoldn escleral y tiene un aspecto 

© Linea de Schwalbe. Es la estructura mas anterior, de aspecto translucido azul grisdceo en los jévenes. La pigmentacién tra- 
blanquecino o con pigmentacion variable. Anat6micamente becular es rara antes de la pubertad, pero a edades avanzadas se 
marca la terminacion periférica de la membrana de Descemet y observa sobre la malla trabecular posterior en grado variable, y 
el limite anterior de la malla trabecular. Puede ser dificil de dis- es mas marcada en la parte inferior. La pigmentaci6n trabecular 
cernir en los pacientes jévenes. Ademas, puede haber depositos parcheada en un angulo sospechosamente estrecho debe hacer 
de pigmento sobre la linea de Schwalbe o por delante de ella pensar en la posibilidad de contacto intermitente con el iris. 
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Gonioscopia 


(B) 


e@ El canal de Schlemm puede identificarse en el angulo, sobre 


todo si este no esta pigmentado, como una linea ligeramen- 
te mas oscura y profunda que la malla trabecular posterior. 
A veces puede verse sangre en este conducto (fig. 10.13), bien 
fisioldgicamente (a veces por presién excesiva sobre las venas 
epiesclerales con la goniolente) 0 en presencia de una PIO baja 
o un aumento de la presién venosa epiescleral. 

El espolén escleral es la proyeccién mas anterior de la esclera y 
el sitio de insercién del musculo longitudinal del cuerpo ciliar. 
En la gonioscopia se sitia inmediatamente por detras de la malla 
trabecular y se ve como una banda blanquecina estrecha que se 
amarillea con la edad. 

El cuerpo ciliar destaca justo por detras del espolén escleral 
como una banda de color rosado, marron palido o gris pizarra. 
Su anchura de la banda depende de la posicion de la insercién 
del iris, y tiende a ser mas estrecha en ojos hipermétropes y mas 
ancha en ojos miopes. El receso angular representa una depre- 
sion posterior del iris al insertarse en el cuerpo ciliar. Puede no 


Fig. 10.12 Estructuras angulares normales. (A) Representacién 
esqueméatica; la ilustracién del recuadro muestra la cua 
corneal; (B) goniofotografia; la flecha blanca sefala una linea 
de Schwalbe ancha, por debajo de la que se encuentran 

la malla no pigmentada, la malla pigmentada, el espolon 
escleral y el cuerpo ciliar (flecha negra); el cuerpo ciliar esta 
relativamente poco pigmentado. 

(Por cortesia de W. Alward, de Color Atlas of Gonioscopy, Wolfe 1994 - fig. A.) 


ser visible en algunos ojos por una insercion fisioldgica del iris 
mas anterior, aunque debe descartarse la presencia patoldgica 
de un estrechamiento fijo del angulo por SAP, adherencias entre 
el iris y las estructuras angulares. 

© Los procesos iridianos son pequefias proyecciones normalmen- 
te tenues desde la superficie anterior del iris que se insertan a 
nivel del espolén escleral y cubren en grado variable el cuerpo 
ciliar (v. fig. 10.13). Se encuentran en alrededor de un tercio de 
los ojos normales y son mas ostensibles durante la infancia y en 
ojos marrones. Estos procesos no deben confundirse con SAP, 
que tipicamente se extienden mas anteriormente y son mas 
compactas. 

© Vasos sanguineos. A menudo se ven vasos radiales en la base 
del receso angular en ojos normales. Los vasos sanguineos pato- 
légicos discurren aleatoriamente en varias direcciones. Como 
regla general, cualquier vaso sanguineo que cruce el espolon 
escleral por encima de la malla trabecular es anormal. También 
pueden verse vasos circunferenciales mas grandes. 
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Fig. 10.13 Sangre en el canal de Schlemm (flecha) y procesos 
iridianos. 

(Por cortesia de J. Schuman, V. Christopoulos, D. Dhaliwal, M. Kahook y R. 
Noecker, de ‘Lens and Glaucoma’, en Rapid Diagnosis in Ophthalmology, 
Mosby 2008.) 


Graduacion de la amplitud del angulo 


En la practica, muchos médicos valoran el Angulo simplemen- 
te registrando el numero de estructuras visibles (fig. 10.14), con 
comentarios adicionales sobre la anchura de la insercién del iris; 
muchos angulos son mas estrechos en la parte superior, aunque esta 
diferencia puede reducirse si se atentia la iluminacion ambiental. 


Sistema de Shaffer 


El sistema de Shaffer estima el angulo entre dos lineas imaginarias 

tangentes a la superficie interna de la malla trabecular y la superficie 

anterior del iris a aproximadamente un tercio de la distancia a 

su zona periférica. Este sistema asigna un valor numérico a cada 

cuadrante del angulo. 

© Grado 4 (35-45°). Es el angulo mas amplio, caracteristico de la 
miopia y la seudofaquia; puede visualizarse el cuerpo ciliar sin 
inclinar la lente. 

© Grado 3 (25-35°). Corresponde a un angulo abierto en el que se 
puede ver el espolén escleral. 


CAPITULO 


Glaucoma 


Grado Grado 
2 


Grado 


Fig. 10.14 Clasificaci6n del Angulo segun el numero 
de estructuras visibles. 


© Grado 2 (20°). Es un angulo en el que se ve la malla trabecular, 
pero no el espolén escleral. 

© Grado 1 (10°). Angulo muy estrecho en el que solo puede iden- 
tificarse la linea de Schwalbe y, si acaso, el extremo anterior de 
la malla trabecular. 

e@ Angulo en hendidura. Aquel en el que no hay un contacto 
iridocorneal evidente, pero no pueden identificarse estructuras 
angulares. 

Grado o (0°). Angulo cerrado por contacto iridocorneal. 
La indentacion permite distinguir el cierre angular aposicional 
y por sinequias. 


Otros sistemas 


© Elsistema de Spaeth es exhaustivo, pero se emplea poco. Incluye 
una descripcion formal de la posicién de la insercién del iris, la 
abertura del angulo y la curvatura del iris periférico. 

© La clasificacién de Scheie describe las estructuras visibles del 

Angulo y les asigna un numero romano. A diferencia de como 

es habitual en la clinica, en el sistema original un numero mas 

alto (p. ej., IV) indica en realidad un angulo mas estrecho. 
@ El método de van Herick (tabla 10.1) se basa solo en la lampara 
de hendidura para estimar la amplitud del angulo de la CA: 

oO Se enfoca un haz fino de luz intensa aproximadamente 
perpendicular a la superficie corneal (separado de la dptica 
alrededor de 60°) en la parte temporal de cada ojo. 

oO Elhaz permite estimar la relacidn entre el espesor corneal y 
la parte mas periférica de la CA. 


Tabla 10.1 Método de Van Herick para evaluar el Angulo de la camara anterior 


Profundidad de la camara anterior 


en relaciOn con el espesor corneal Descripcion Comentario 
>1 Espacio periférico de la CA igual 4 Amplio 
oO mayor que el espesor corneal 
1/4-1/2 Espacio de entre un cuarto y un 3 Incapaz de cerrarse 


medio del espesor corneal 


1/4 Espacio igual a un cuarto 2 Debe realizarse gonioscopia 
del espesor corneal 
<1/4 Espacio menor de un cuarto He La gonioscopia suele demostrar 
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del espesor corneal un angulo peligrosamente estrecho 
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Evaluacion de la cabeza del nervio 6ptico 


oO Es util como herramienta de cribado, pero sobrestima la 
anchura del angulo en algunos pacientes, sobre todo en 
aquellos con una configuracién del iris en meseta. 


Hallazgos patologicos 


© Sinequias anteriores periféricas 

oO Glaucoma primario por cierre angular. 

© Uveitis anterior. 

© Sindrome endotelial iridocorneal (EIC). 
@ Neovascularizacion 

oO Glaucoma neovascular. 

© Ciclitis heterocrémica de Fuchs. 

© Uveitis anterior crénica. 
© Hiperpigmentacion 
Variante fisioldgica. 
Sindrome de dispersion pigmentaria. 
Dispersion pigmentaria seudofaquica. 
Sindrome de seudoexfoliacién. 
Contusién ocular. 
Uveitis anterior. 
Tras un glaucoma agudo por cierre angular. 
Tras una iridotomia con laser YAG. 
Melanoma o nevo del iris 0 el angulo. 
Quistes epiteliales pigmentarios del iris. 
Nevo de Ota. 
© Traumatismo 


O O° :0::0: O -O 0 -O 0 -O 10 


oO Recesién angular. 
©. Dialisis trabecular. 
oO Ciclodidlisis. 
© Cuerpos extrafios. 
@ Sangre en el canal de Schlemm 
© Variante fisioldgica. 
© Fistula carotidocavernosa y cortocircuito dural. 
oO Sindrome de Sturge-Weber. 
oO Obstruccion de la vena cava superior. 


EVALUACION DE LA CABEZA 


DEL NERVIO OPTICO 


Cabeza del nervio optico normal 


Rodete neurorretiniano 


El rodete neurorretiniano (RNR) es el tejido anaranjado-rosado 
situado entre el limite externo de la excavacion y el borde de la 
papila éptica. Es mas ancho en la parte inferior, seguido por las 
zonas superior, nasal y temporal (regla «ISNT», fig. 10.15). Esta regla 
es muy sensible para detectar el glaucoma, pero poco especifica, es 
decir, que a menudo no se cumple en ojos no glaucomatosos. 


Cociente excavacion/papila (E/P) 


El cociente E/P expresa el diametro de la excavacién como una 
fraccién del diametro papilar; normalmente se anota el cociente 


Fig. 10.15 Papilas normales que cumplen la regla «ISNT» 
(v. texto). 


vertical mas que el horizontal. Las papilas de pequefio diametro 
tienen excavaciones pequenias (fig. 10.16A) y viceversa (fig. 10.16B); 
solo el 2% de la poblacion tiene un cociente E/P mayor de 0,7. En 
cualquier individuo, una asimetria de la excavacién entre ambos 
ojos mayor de 0,2 ha de considerarse sospechosa, aunque antes 
debe descartarse que exista una diferencia en el didmetro total de 
la papila que pueda explicarla (v. mas adelante). 


Tamano de la papila Optica 


El tamajio de la papila 6ptica debe tenerse en cuenta para decidir 
si una excavacion (cociente E/P) es normal (v. anteriormente), y 
ademas constituye un indicador prondéstico. Se cree que las papilas 
grandes son mas propensas a sufrir dafio, sobre todo en el GNT. Esto 
puede deberse a que un diametro mayor implica una relativa fragili- 
dad mecanica y, por tanto, mayor vulnerabilidad al desplazamiento 
de la lamina cribosa por la PIO; se ha comprobado que la lamina 
cribosa es mas delgada en ojos con GNT. El tamaiio de la papila varia 
por término medio segun las razas, y es mayor en los negros. Las 
pruebas de imagen permiten medir objetivamente el area papilar, 
aunque clinicamente suele estimarse el didmetro vertical; la mediana 
del didmetro vertical normal (en papilas no glaucomatosas) es de 
1,5-1,7 mm en la poblacién blanca. 

© Se enfoca un haz de luz estrecha sobre la papila con una lente 
oftalmoscépica. 

© Se ajusta la altura del haz hasta que concuerde con la distancia 
entre los limites superior e inferior del RNR (no con el anillo 
escleral que rodea el tejido nervioso), y se lee el valor en milime- 
tros de la reglilla de la lampara de hendidura. 

@ Puede ser necesario aplicar un factor de correccién segun la 
lente empleada (tabla 10.2). Los defectos de refraccién apenas 
afectan a esta medida, aunque la miopia por encima de -8 D si 
puede alterar el resultado. 


Cambios en el glaucoma 


En muchos casos no es posible saber con certeza si una papila éptica 
concreta es glaucomatosa. Hay que valorar en conjunto los hallazgos 
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Fig. 10.16 Papilas normales. (A) Papila pequena con un 
cociente excavaci6n/papila pequeno; (B) papila mas grande 
con una excavacién proporcionalmente mayor. 


clinicos y otras pruebas diagnésticas para decidir la actitud terapéu- 
tica. La lesion glaucomatosa da lugar a signos tipicos que afectan a 
las siguientes localizaciones: a) la cabeza del nervio dptico, b) el area 
peripapilar y c) la capa de fibras nerviosas retinianas. 


Cabeza del nervio 6ptico 


La excavacion patologica se produce por una disminuci6n irreversi- 
ble del numero de fibras nerviosas, células gliales y vasos sanguineos. 


Tabla 10.2 Factores de correcci6n para estimar 
el diametro de la papila optica 
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Volk de 60 D | x0,88-1 
Nikon de 60 D | Alrededor de 1 
Volk de 90 D | x1,3 

Volk de 78 D aa 
Goldmann de tres espejos | SL 21 


Un aumento documentado del tamajfio de la excavacién siempre es 
significativo. Si un ojo con una papila pequefia y una excavacion 
igualmente pequefia sufre glaucoma, la excavacién aumentara de 
tamanio, pero incluso en presencia de una lesion importante puede 
ser menor que una excavacion fisioldgica grande. 


Subtipos de lesion glaucomatosa 


Se han descrito cuatro tipos de papilas glaucomatosas «puras», y 

aunque la mayoria de los casos no encajan en ninguna de estas 

categorias, son descripciones utiles para tener una vision general 

de los patrones de lesion glaucomatosa y proporcionar pistas sobre 

los procesos patoldgicos subyacentes. 

© La lesién isquémica focal (fig. 10.17A) se caracteriza por una 
muesca superior y/o inferior asociada a defectos campimétricos 
localizados que amenazan precozmente a la fijacién. 

© La papila midépica con glaucoma (fig. 10.17B) corresponde a 
una papila inclinada (de insercién oblicua) y poco profunda 
con una semiluna temporal de atrofia parapapilar, mas signos 
de lesién glaucomatosa. A menudo hay densos escotomas supe- 
riores o inferiores que amenazan la fijacion. Esta configuracién 
es mas frecuente en varones jdvenes. 

© Las papilas escleréticas (fig. 10.17C) se caracterizan por una 
excavacion poco profunda, en platillo, con RNR de pendien- 
te suave, atrofia peripapilar variable y pérdida periférica de 
campo visual. La coroides peripapilar esta mas adelgazada 
que en los otros tipos de papila. Los pacientes son ancia- 
nos, sin predileccion por sexo, con vasculopatias sistémicas 
asociadas. 

© Las papilas con excavacion de progresién concéntrica (verifi- 
cada durante el seguimiento) se caracterizan por un adelgaza- 
miento bastante uniforme del RNR (fig. 10.17D), y a menudo 
existe una pérdida difusa de campo visual asociada. La PIO 
inicial con frecuencia esta significativamente elevada. 


Signos inespecificos de lesion glaucomatosa 


Otros signos de lesién glaucomatosa en la papila serian: 

@ Hemorragias papilares (figs. 10.18A y B; v. fig. 10.17A), que 
a menudo se extienden desde el RNR hacia la retina, sobre 
todo en la parte temporal inferior. Su presencia es un factor de 
riesgo para la aparicion y progresion del glaucoma. Son mas 
frecuentes en el GNT, pero también pueden ocurrir en indivi- 
duos sanos, asi como en pacientes con enfermedades vasculares 
sistémicas. 

El desnudamiento de vasos circunlineales es un signo precoz 
de adelgazamiento del RNR. Se caracteriza por un espacio entre 
el RNR y un vaso sanguineo superficial (fig. 10.18C). 

© La deformacién en bayoneta consiste en una angulacion doble 
de un vaso sanguineo. Con la pérdida del RNR, un vaso que 
entre en la papila desde la retina puede angularse bruscamente 
hacia atrds en la papila y luego girar a su direccion original para 
discurrir sobre la lamina cribosa (fig. 10.18D). 

© Las colaterales entre dos venas en la papila (fig. 10.18E), simila- 
res a las que aparecen tras una oclusién de la vena central de la 
retina (OVCR), son relativamente infrecuentes. Probablemente 
se deben a una obstruccién circulatoria leve. También puede 
haber tortuosidad de vasos retinianos. 
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Fig. 10.17 Subtipos clasicos de lesi6n glaucomatosa. (A) Isquémico focal, con muesca inferior y hemorragia papilar; 
(B) midpico; (C) esclerdtico; (D) concéntrico. 


© La pérdida del RNR nasal (fig. 10.18F) es un signo de lesién 
moderadamente avanzada; puede formarse un espacio entre el 
RNR y los vasos retinianos centrales. 

© El signo del punto laminar es tipico del glaucoma progresivo. 
Las fenestraciones puntiformes de color gris de la lamina cribosa 
(v. fig. 10.18F) quedan expuestas al retroceder el RNR. Estas 
fenestraciones a veces adoptan una forma lineal, lo que puede 
ser un signo de lesion avanzada e indica distorsion de la lamina. 
Los puntos se pueden ver en ojos normales. 

© El «borde escarpado» o «rodete escarpado» es un signo de 
lesi6n avanzada. Hay una pérdida de RNR adyacente al borde 
papilar, por lo que este adopta una angulacion brusca hacia 
atras. A menudo se observan vasos en bayoneta en este borde 
escarpado. No debe confundirse con un «borde escarpado polar 
nasal», que describe una angulacién abrupta del RNR en el 
borde nasal de una muesca focal en un polo vertical. 


Cambios peripapilares 


La atrofia peripapilar (APP) alrededor de la cabeza del nervio dptico 
puede tener importancia en el glaucoma (fig. 10.19) y ser un marca- 
dor de lesién precoz en pacientes con hipertensién ocular. 


© Lazona a (externa) se caracteriza por alteraciones del epitelio 
pigmentario retiniano superficial. Tiende a ser mas grande y 
posiblemente mas frecuente en ojos glaucomatosos. 

© La zona B (interna) se caracteriza por atrofia coriorretiniana; 
debe distinguirse del rodete escleral, la banda blanca de esclera 
expuesta por dentro de la zona B. La zona B es mas grande y 
mas frecuente en casos de glaucoma, y es un factor de riesgo 
de progresion; su localizacion parece indicar la orientacién del 
probable defecto campimétrico. 


Capa de fibras nerviosas retinianas 


En el glaucoma, los defectos sutiles de la capa de fibras nerviosas 
retinianas (CFNR) preceden a la aparicién de cambios detectables 
en la papila dptica y los campos visuales. Existen dos patrones: 
a) defectos localizados en forma de cujia, y b) defectos difusos mayores 
de bordes mal definidos. A veces se observan después de hemorra- 
gias papilares (fig. 10.20A). La luz aneritra (verde) aumenta el con- 
traste entre la retina normal y los defectos en la biomicroscopia con 
lampara de hendidura o la fotografia del fondo de ojo (fig. 10.20B), 
por lo que suele facilitar la identificacion de estos defectos. La TCO 
y la polarimetria con laser de barrido son técnicas muy eficaces 
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Fig. 10.18 Signos inespecificos de lesion glaucomatosa. (A) y (B) Hemorragias papilares; (€) desnudamiento de un vaso 
circunlineal inferior; (D) deformaci6n en bayoneta de los vasos sanguineos; (E) vasos colaterales; (F) pérdida de rodete 


neurorretiniano nasal y signo del punto laminar. 
(Por cortesia de S. Chen - fig. A.) 
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Fig. 10.19 Cambios parapapilares. Zonas a (flecha blanca) 
y B (flecha negra). 


para el estudio cuantitativo de la CFNR. Debe sefialarse que los 
defectos de la CFNR no son especificos del glaucoma y pueden verse 
en diversas enfermedades neuroldgicas, asi como en individuos 
aparentemente normales. 


La paquimetria o medida del espesor corneal se ha convertido 
en los ultimos afios en parte esencial del estudio de los pacientes 
con glaucoma. Puede realizarse por medio de ultrasonidos (p. ¢j., 
Pachmate) o métodos dépticos. 


Las estereofotografias se han considerado tradicionalmente el 
método de referencia para obtener imagenes de la papila Optica, y 
siguen siendo una alternativa util. Las imagenes estereoscdpicas se 
obtienen desplazando ligeramente la camara entre los disparos, de 
forma manual o gracias a un separador incorporado a la camara. 


La TCO se ha convertido en una herramienta comun para el segui- 
miento de maculopatias y otras enfermedades de la retina; el mis- 
mo aparato también se esta usando cada vez mas en el estudio del 
glaucoma (fig. 10.21). Su sensibilidad y especificidad empleando 
bases de datos normalizados como referencia alcanzan el 90%. Los 
principios de la TCO se comentan con detalle en el capitulo 14. 
© CENR peripapilares. Requiere la adquisicién de un barrido 
circular alrededor de la cabeza del nervio dptico, y se compara 
el grosor retiniano con valores normales. 


© Cabeza del nervio dptico. Los barridos transversales radiales 
permiten una evaluacién objetiva y reproducible de la morfo- 
logia de la papila, con una capacidad discriminativa razonable. 
Esta funcién tiende a usarse menos que el analisis de la CFNR 
en la practica. 

e@ Elanialisis del complejo de células ganglionares (CCG) con- 
siste en la medicidén del espesor retiniano en la macula para 
intentar detectar el dafio glaucomatoso precozmente. Con la 
TCO de dominio temporal antigua, este método se consideraba 
inferior al estudio de otros parametros, como la CFNR peripa- 
pilar, pero con las nuevas tecnologias de TCO se ha renovado 
el interés en el analisis del CCG, que se considera comparable 
y complementario al de la CFNR. 

@ Se han introducido programas de andlisis de progresion 
en varios aparatos, que permiten representar de forma grafica 
un estudio informatizado de la evolucidn del grado de lesion 
con el tiempo. 


Fig. 10.20 Defectos en la capa de fibras nerviosas retinianas. 
(A) Defecto temporal superior en forma de cuna asociado 

a hemorragia en el borde papilar; (B) fotografia aneritra 

del mismo ojo. 


(Por cortesia de P Gili.) 
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Paciente: Enfermedad: Operador: 
Fecha de nacimiento (edad): Raza: blanca Algoritmo ver: AG, 11, 0, 12 
ID: Sexo: H Médico: 


OD Importancia del CCG Mapa de la cabeza del nervio d6ptico 


Pardmetros de la CFNR, OD 


Prom. CFNR 
Prom. sup. 


Prom. inf. 


Parametros delacabeza ol 
del nervio 


Volumen del rodete (mm) 0,085 0,102 


Volumen de la cabeza del 
nervio mime) 0,172 0,203 
Volumen de la excavacion 9743 0.836 
(mm?) : : 


Parametros de lacabeza © op 
del nervio |= 
Area de papila dptica (mm?) 3,07 
Cociente excavacion/area gg 
ide papila Z 
Cociente E/P horizontal 0,96 
Cociente E/P vertical 0,8 
Area del rodete (mm?) 1,22 


Area de excavacion (mm?) 1,85 


Fecha de examen: 12/08/2013. Intensidad de la sefal = 72,2 Fecha de examen: 12/08/2013. Intensidad de la sefal = 70,8 
" Parametros delCCG |OD 


Mapa de la cabeza del nervio dptico Importancia del CCG Prom. OCG (umm) 
CCG sup. (um) 
CCG inf. (um) 
PVF 


PVG 


T Linea continua: OD 
Linea discontinua: Ol 
TS iST iSN ‘NS (NI GIN (IT ‘TI 


200 


100 


T Ss N l T 
Fecha de examen: 12/08/2013. Intensidad de la sefal = 70,2 Fecha de examen: 12/08/2013. Intensidad de la sefal = 65,4 


Fig. 10.21 Protocolo de glaucoma de TCO que muestra los andlisis de la cabeza del nervio dptico, la capa de fibras nerviosas 
retinianas peripapilares y el complejo de células ganglionares. 


Oftalmosco p ia con laser confocal © Deben introducirse los valores queratométricos y corregir cual- 
de barrido quier astigmatismo significativo (> 1 D) con una lente cilindrica. 


a ——————————— Suelen obtenerse imagenes de alta calidad sin dilatacién pupilar 
Emplea un oftalmoscopio con laser de barrido (SLO) para construir 


y através de opacidades del cristalino leves o moderadas. Tras la 
una imagen tridimensional de la cabeza del nervio 6ptico y la retina. adquisicion de la imagen, el operador debe definir manualmente 
© El tomégrafo retiniano de Heidelberg (HRT) es muy utilizado el contorno del RNR para conseguir una mayor precisién. 

en la clinica. Al igual que la TCO, permite distinguir los ojos @ Las imagenes, los datos y el analisis pueden examinarse en la 


normales de los glaucomatosos mediante comparacién con una pantalla del ordenador o imprimirse (fig. 10.22). 
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base de datos normalizada (anilisis de regresion de Moorfields) 
y controlar la progresion de la enfermedad. 


Se presentan datos estereométricos detallados y se identifican 
los valores anormales. 
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Pruebas de imagen en el glaucoma 


x [mm] 


0 
0,4 


z [mm] 
0 04081,21,6 2 242832364 44 -040 0,40,81,2 1,6 


x [mm] 
0 0,4081,21,6 2 24283236 4 4,4 


T T T T 
0 04081216 2 24283236 444 0 
x [mm] 


Andlisis estereométrico de CNO Rango normal 


Area de papila 

Area de excavacion 

Area de rodete 

Volumen de Ia excavacion 

Volumen del rodete 

Cociente de area excavacién/papila 


1,658 mm? 
0,883 mm? 
0,775 mm? 
0,146 cmm 
0,129 cmm 
0,532 

0,73 

0,257 mm 
2,567 mm 
-0,059 
0,591 mm 
0,202 mm 
0,924 mm? 
0,562 mm 
35mm 


169-2,82 
0,26-1,27 
1,2-1,78 
-0,01-0,49 
0,24-0,49 
0,16-0,47 
0,36-0,8 
0,14-0,38 
0,46-0,9 
de -0,27 a —-0,09 
0,3-0,47 
0,18-0,31 
0,95-1,61 


Cociente lineal excavacion/papila 
Profundidad media de excavacion 
Profundidad maxima de excavaci6n 
Medida de forma de excavacion 
Variacion de altura del contorno 
Espesor promedio de la CFNR 

Area de corte tangencial de la CFNR 
Altura de referencia 

Desv. est. de topografia 


135 180 


Angulo [°] 


225 


Global Temporal Temp. sup. Temp. inf. Nasal __ Nasal sup. Nasal int. 


Clasificacién de Moorfields: fuera de limites normales (*) 


(*) Clasificacién de regresién de Moorfields (Ophthalmology 
1998;1557-1563). Clasificacién basada en estadisticas. El diagndstico es 
responsabilidad del médico. 


Comentarios 


Fecha: 19/enero/2006_ Firma: 


Software: IR1-V1.7/2641 


Fig. 10.22 Tomografia retiniana de Heidelberg de un ojo glaucomatoso. 


Polarimetria con laser de barrido 


El analizador de la CFNR GDx (Glaucoma Diagnosis) evalua el 
grosor de la capa de fibras nerviosas gracias a la naturaleza «birre- 
fringente» de estas (separando una onda de luz en dos ondas desi- 
gualmente reflejadas 0 transmitidas) que cambia la polarizacion 
de la luz incidente de un laser de diodo; el grado de alteracién es 
directamente proporcional al grosor de la capa. 
© Una pantalla muestra imagenes en color de la cabeza del nervio 
Optico, junto con mapas de la CFNR en los cuatro cuadrantes; 
el mapa de desviacion representa la localizacién y magnitud 
de los defectos de la CFNR como cuadraditos codificados por 
el color, y se exponen los parametros de cada ojo en una tabla 
(fig. 10.23). 


© Un valor global basado en el mapa de espesor total es el para- 
metro Optimo para discriminar entre ojos normales y con 
glaucoma. 


Medicion de la profundidad 
de la camara anterior 


La medicion objetiva de la profundidad de la CA resulta a menudo 
de utilidad clinica en el manejo del glaucoma. Esta indicada para 
valorar el riesgo de CAP, y para vigilar la progresion en situaciones 
en las que hay aplanamiento de la CA, como en la hipotonia pos- 
trabeculectomia y en el bloqueo ciliocristaliniano. Antiguamente 
se usaba la lampara de hendidura con o sin aditamentos espe- 
ciales, pero actualmente pueden obtenerse mediciones precisas y 
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Fondo de ojo izquierdo 


Fondo de ojo derecho 


TSNIT 
: 


Simetria entre ojos 
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Mapa de espesor de fibras ojo derecho 


20 40 60 80 


Mapa de desviacion (de la normalidad) 
derecha 
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Mapa de desviacion (de la normalidad) 
izquierda 


{€)1992-2004 Laser Diagnostic Technologies, Inc., All Rights Reserved 
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Fig. 10.23 El andalisis GDx con compensaci6n corneal variable muestra reducci6n de la densidad de fibras nerviosas 


retinianas en el ojo derecho y parametros anormales. 
(Por cortesia de J. Salmon.) 


reproducibles con métodos ecograficos o de interferometria dptica 
(p. ej., IOLMaster de Zeiss). 


PERIMETRIA (CAMPIMETRIA) 


Definiciones 


© El campo visual puede representarse como una estructura 
tridimensional semejante a una isla de sensibilidad creciente 
(fig. 10.24A). Se extiende aproximadamente 50° superiormente, 
60° nasalmente, 70° inferiormente y 90° temporalmente. La 
agudeza visual es maxima en la cima de la isla (es decir, la fovea) 
y va decayendo progresivamente hacia la periferia, y la pendien- 
te nasal es mas abrupta que la temporal. El «pozo sin fondo» 


de la mancha ciega se localiza entre los 10 y 20° temporales 
ligeramente por debajo de la horizontal. 

Una iséptera es una linea que conecta puntos con la misma 
sensibilidad; en un mapa de isdopteras bidimensional, engloba 
un area en la que es visible un estimulo de una intensidad 
dada. Cuando se representa el campo visual como una isla, 
las isépteras se asemejan a las curvas de nivel de un mapa 
(fig. 10.24B). 

Un escotoma es un area de pérdida de vision parcial («escotoma 
relativo») o total («escotoma absoluto») rodeada por una zona 
con vision. 

Luminancia es la intensidad o «brillantez» de un estimulo 
luminoso, medida en apostilbs (asb). Un estimulo de intensidad 
mayor tiene un valor en asb mas alto; se correlaciona inversa- 
mente con la sensibilidad. 
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Fig. 10.24 (A) Isla de vision; (B) grafica de isdpteras. 


© Se usa una escala logaritmica en vez de lineal para medir la 
intensidad del estimulo y la sensibilidad, de modo que a cada 
unidad logaritmica le corresponde una magnitud 10 veces 
mayor. Con una escala logaritmica, se destaca la zona inferior 
del rango de intensidades. El ojo normal tiene un rango de 
sensibilidad muy amplio, y el estudio del extremo inferior de la 
escala tiene una importancia critica para poder detectar un dafio 
incipiente. En una escala lineal, el extremo inferior quedaria 
reducido a una porcion muy pequefia del eje de la grafica. El 
propio sistema visual funciona segun una escala mas 0 menos 
logaritmica, por lo que este método se aproxima de modo mas 
fidedigno a la situacion fisioldgica. 

© Decibelios. En perimetria clinica no se usan unidades lo- 
garitmicas simples, sino «decibelios» (dB), de modo que 
10 dB = 1 unidad logaritmica. Los decibelios no son auténticas 
unidades de luminancia, sino una representacién, y varian 


segun el aparato de campimetria. La perimetria suele concen- 
trarse en la sensibilidad del ojo mas que en la intensidad del 
estimulo. Por tanto, el valor en decibelios sube cuando aumenta 
la sensibilidad retiniana, lo que obviamente se corresponde con 
una menor intensidad del estimulo percibido. Esto hace que la 
evaluacion del campo visual sea mas intuitiva, ya que un valor 
mas alto se corresponde con una mayor sensibilidad retiniana. 
Si la sensibilidad en una localizacioén estudiada es de 20 dB 
(= 2 unidades logaritmicas), un punto con una sensibilidad de 
30 dB sera mas sensible. La mancha ciega tiene una sensibilidad 
de o dB. En un aparato concreto, si la visualizacién de un esti- 
mulo de 1.000 asb depara un valor de 10 dB, la de un estimulo 
de 100 asb representara 20 dB. 

La sensibilidad luminosa diferencial representa el grado en 
que la luminancia de un objeto de prueba debe sobrepasar 
la luminancia del fondo para poder ser percibido. Por tanto, 
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el campo visual es una representacién tridimensional de la 
sensibilidad luminosa diferencial en diferentes puntos. 

El umbral en una localizacién concreta del campo visual es la 
intensidad del estimulo que puede ser detectada por el sujeto. Se 
define como «la luminancia de un estimulo en una localizacién 
fija que puede verse el 50% de las veces que se presenta». En la 
practica, normalmente hablamos de la sensibilidad del ojo en un 
punto dado del campo mas que de la intensidad del estimulo. 
La sensibilidad umbral es maxima en la fovea y disminuye pro- 
gresivamente hacia la periferia. Después de los 20 afios de edad, 
la sensibilidad decrece aproximadamente 1 dB cada 10 afios. 
Luminancia del fondo. La sensibilidad retiniana en cualquier 
localizacion varia segun la luminancia del fondo. Los bastones 
son mas sensibles en la penumbra que los conos, y por eso, 
debido a su preponderancia en la retina periférica, con bajos 
niveles de iluminacién (escotdépica), la retina periférica se hace 
mas sensible que la retina central, aplanandose la isla de visién, 
con un crater central en lugar de un pico en la fovea debido a 
su alta concentracién de conos, que tienen poca sensibilidad 
en condiciones escotépicas. Algunas enfermedades deparan 
resultados muy diferentes en la campimetria segun los niveles de 
luminancia del fondo; por ejemplo, en la retinosis pigmentaria, 
el campo suele ser mucho peor con una luminancia de fondo 
baja. Debe sefialarse que se necesitan unos 5 min para adaptarse 
de la oscuridad a la luz solar intensa, y 20-30 min para hacer- 
lo desde la luz del sol brillante a la oscuridad. El perimetro 
Humphrey (v. mas adelante) utiliza un nivel de luminancia de 
fondo fotépico (preferentemente para conos) de 31,5 asb. 
Perimetria estatica. Método de estudio del campo visual, nor- 
malmente automatizado, en el que la localizacién del estimulo 
se mantiene fija y la intensidad se incrementa hasta que es visto 
por el sujeto (y se alcanza el umbral; fig. 10.25A) 0 se reduce 
hasta que deja de ser detectado. 

La perimetria cinética (dinamica) se hace hoy en dia mucho 
menos que la perimetria estatica. Se mueve un estimulo de 
intensidad constante desde un drea sin vision hacia un area 
con vision (fig. 10.25B) a una velocidad estandarizada hasta que 
se percibe, punto que se sefiala en la grafica; luego se unen los 
puntos de diferentes meridianos para trazar una isOptera para 
esa intensidad de estimulo. Se emplean estimulos de diferentes 
intensidades para crear un mapa de contornos del campo visual. 
La perimetria cinética puede llevarse a cabo con un perimetro 
manual (de Goldmann) o automatizado si este cuenta con el 
programa informatico adecuado. 

La perimetria manual consiste en la presentacién de un esti- 
mulo por el perimetrista, con anotacién manual de la respuesta. 
Antiguamente era el método estandar de campimetria, pero 
actualmente ha sido en buena medida relegado por técnicas 
automatizadas. Se sigue usando ocasionalmente, sobre todo en 
pacientes con déficit cognitivo incapaces de interactuar correc- 
tamente con un sistema automatizado, y para la exploracién 
dinamica de los campos periféricos. 

La perimetria automatizada estandar (PAE) es el método 
usado habitualmente en la mayoria de las situaciones clinicas. 
Los perimetros automatizados mas comunes son el Humphrey, 
Octopus, Medmont, Henson y Dicon. Estos utilizan predomi- 
nantemente técnicas estaticas, aunque algunos disponen de 
programas para realizar un estudio dinamico. 
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Fig. 10.25 Principios de la perimetria. (A) Estatica: 

se incrementa la intensidad del estimulo (flecha roja) 

en una localizaci6n concreta hasta que se perciba; 

las areas de menor sensibilidad solo perciben estimulos 

de mayor intensidad (flechas rojas mas largas); (B) cinética: 
un estimulo de intensidad constante se mueve desde areas 
sin visi6n hasta que sea percibido. 


Algoritmos de examen 


Umbral 


La perimetria automatizada se usa para una valoracién detallada 
de la isla de vision mediante la determinacion del valor de lumi- 
nancia umbral en diversas localizaciones del campo visual y su 
comparacion con valores «normales» para cada edad. Una estrategia 
automatizada tipica consiste en presentar un estimulo de intensidad 
mayor de lo esperado; si se ve esta intensidad, se disminuye en 
pasos graduales (p. ej., 4 dB) hasta que deja de verse («escalona- 
miento»); luego vuelve a incrementarse el estimulo (p. ej., en pasos 
de 2 dB) hasta que vuelve a verse (fig. 10.26). Si el estimulo no se 
ve al principio, se aumenta su intensidad escalonadamente hasta 
que se ve. Esencialmente se traspasa el umbral en una direccién 
con incrementos grandes y luego se vuelve a cruzar para «afinar» el 
resultado con pasos mas pequefios. La determinacion de umbral es 
la estrategia usada habitualmente para el seguimiento del glaucoma. 


Escalonamiento por doble 
T cruzamiento (4-2 dB) 
Visto del umbral completo 


gy No visto 


Fig. 10.26 Determinacién del umbral. 
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Perimetria (campimetria) 


Supraumbral 


La perimetria supraumbral consiste en presentar estimulos de 
luminancia por encima de los niveles normales de umbral para 
una poblacién de la misma edad y comprobar si se detectan; en 
otras palabras, se comprueba que un sujeto puede ver estimulos que 
serian vistos por una persona normal de la misma edad. Permite 
hacer exploraciones rapidas para saber si la funcién es mds 0 menos 
normal o no, y suele reservarse para el cribado. 


Algoritmos rapidos 


En los ultimos afios se han introducido estrategias con tiempos 
de examen mas breves, que tienen la ventaja de ser mas eficientes 
sin apenas detrimento de la precision de la prueba. El perimetro 
Humphrey ofrece el algoritmo SITA (Swedish Interactive Thres- 
holding Algorithm), que usa una base de datos de campos normales 
y glaucomatosos para estimar los valores umbral y se va basando 
en las respuestas obtenidas durante la prueba para obtener estima- 
ciones mas precisas. Inicialmente se obtienen los valores umbral 
completos en cuatro puntos (fig. 10.27). Se dispone de dos versiones, 
SITA-Standard y SITA-Fast, y se discute si una es superior a la 
otra. El perimetro Octopus utiliza la estrategia G-TOP (Glaucoma 
Tendency Oriented Perimetry), que estima igualmente los umbrales 
basandose en la informacién obtenida de un anilisis detallado de 
los puntos adyacentes. TOP solo presenta cada estimulo una vez en 
cada localizacién, en vez de 4-6 veces como en la técnica estandar. 


Patrones de examen 


© Glaucoma 

oO Importancia del drea central. La mayoria de los defectos 
importantes en el glaucoma ocurren centralmente, en un 
radio de 30° desde el punto de fijacién, por lo que es esta el 
area normalmente examinada. 

o El patron 24-2 se utiliza habitualmente para el estudio del 
glaucoma. El «24» indica la extension en grados del campo 
explorado en la parte temporal (hasta 30° en el lado nasal). 
E] numero tras el guion (2) describe el patron de los puntos 
explorados. Otra alternativa es la 30-2. 

o El patron 10-2 se usa para estudiar un area central con 10° 
de radio. Los defectos glaucomatosos en esta zona pueden 
amenazar la vision central. El patron 10-2 facilita un segui- 
miento mas detallado del grado de dafio, sobre todo en el 
glaucoma avanzado. 

© Campo periférico. Los patrones que incluyen puntos centrales 
y periféricos (p. ej., FF-120) suelen emplearse solo para evaluar 
defectos neurolégicos. 

© La exploracién del campo binocular (p. ej., estrategia de 

Esterman) se usa para valorar si se cumplen los requisitos para 

obtener el carné de conducir segun diversas legislaciones. 


Analisis 

La PAE proporciona al médico una serie de informaciones de rele- 
vancia clinica en la pantalla del aparato o impresas. Se confirma el 
nombre y la edad del paciente y se comprueba que se ha usado una 


correccion apropiada de los defectos de refraccion. Debe revisarse la 
informacion general, como el tipo de algoritmo empleado, el tiempo 


que se ha tardado en realizar la prueba y el orden en que se han 
examinado los ojos; en algunos casos, estos datos deben ser inter- 
pretados para discernir probables efectos de aprendizaje o por fatiga. 


Indices de fiabilidad 


Los indices de fiabilidad (v. fig. 10.27, esquina superior izquierda) 
reflejan hasta qué punto son fiables los resultados del paciente, aun- 
que es importante resefiar que existe poca informacion basada en la 
evidencia sobre este particular, sin que haya valores absolutos claros 
que permitan calificar un campo como fiable o no. Con la estrategia 
SITA, una cifra de falsos negativos 0 falsos positivos por encima del 
15% probablemente debe considerarse altamente significativa, y con 
las estrategias de umbral completo lo seran las pérdidas de fijacién 
por encima del 20% y los falsos negativos 0 positivos por encima del 
33%. En pacientes en los que de modo continuado no se consigue 
obtener resultados fiables, puede ser conveniente cambiar a una 
estrategia supraumbral o a perimetria cinética. 
© Las pérdidas de fijacion indican si la mirada esta fija durante 
la prueba. Se valoran la presentacién de estimulos en la mancha 
ciega para comprobar que el paciente no responde y el uso de 
un «monitor de la mirada». 
© Los falsos positivos suelen valorarse separando un estimulo 
del sonido acompanante. Si se presenta el sonido aislado y el 
paciente responde, se anota un falso positivo. Con una puntua- 
cidn alta de falsos positivos, la grafica de la escala de grises se ve 
anormalmente clara (fig. 10.28). En la estrategia SITA, los falsos 
positivos se calculan seguin el tiempo de respuesta. 
© Los falsos negativos se registran presentando un estimulo 
mucho mas brillante que el umbral en una localizacién donde ya 
se habia determinado este. Si el paciente no responde, se anota 
un falso negativo. Una puntuacion alta de falsos negativos indica 
falta de atencion, cansancio o simulacion, pero en ocasiones se 
debe mas a lo avanzado de la enfermedad que a poca fiabilidad. 
La grafica de la escala de grises en individuos con muchos falsos 
negativos tiende a tener forma de hoja de trébol (fig. 10.29). 


Valores de sensibilidad 


@ La escala numérica (v. fig. 10.27, grafica superior izquierda) 
muestra el umbral medido 0 estimado (segun la estrategia) en 
decibelios (dB) para cada punto. En una estrategia de umbral 
completo, donde el umbral se reexamina de forma sistematica 
o si el resultado es inesperado (> 5 dB), el segundo resultado 
se muestra entre paréntesis junto al primero. 

© La escala de grises representa los valores numéricos de forma 
grafica (v. fig. 10.27, grafica superior derecha) y es la modalidad 
mas sencilla de interpretar: los descensos de sensibilidad se 
representan en tonos mas oscuros, y la mancha ciega fisioldgica 
es un area mas oscura en el campo temporal justo por debajo 
del eje horizontal. Cada cambio de tono de la escala de grises 
equivale a un cambio de sensibilidad de 5 dB en esa localizacion. 

© La desviacion total (v. fig. 10.27, grafica en el medio a la izquier- 
da) muestra la diferencia entre el umbral obtenido en un punto 
dado y la sensibilidad normal en dicho punto para la poblacién 
general, corregida segun la edad. Los valores negativos indican 
una sensibilidad inferior a lo normal, mientras que los valores 
positivos estan por encima de lo normal. 
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Analisis de campo unico 
Nombre: 
ID: 

Prueba umbral 24-2 central 


Monitor de fijacién: mirada/mancha __ Estimulo: Ill, blanco 


ciega Fondo: 31,5 ASB 


Diana de fijacion: central Estrategia: SITA-Fast 


Pérdidas de fijacion: 0/10 
Errores falsos POS.: 0% 
Errores falsos NEG.: 0% 
Duracion de la prueba: 02:42 


Fovea: OFF 


CAPITULO 
Glaucoma 1 QO. 


Ojo: derecho 
Fecha de nacimiento: 


Diadmetro pupilar: 4,7 mm Fecha: 16-08-2013 
Agudeza visual: Hora: 2:12 p.m. 
RX:+3,25DE DC X Edad: 68 


PHG 
Dentro de limites normales 
ICV 100% 


DM +0,75 dB 
DEP 1,25 dB 


Desviacion total Desviacion en patron 


a eeeeeeEeEeeeeeee| 


© 2010 Carl Zeiss Meditec 
HFA Il 750-41202-5.1.2/5.1.2 


Fig. 10.27 Perimetro Humphrey: hoja de impresidén de la estrategia SITA-Fast (v. texto). 


© La desviacion patron (v. fig. 10.27, grafica en el medio a la dere- 
cha) se deriva de los valores de desviacién total ajustados segun 
cualquier descenso generalizado de sensibilidad en todo el 
campo (p. ej., por opacidad del cristalino), y demuestra defectos 
localizados. 

© Los graficos de probabilidad de la desviacién total y patron 
(v. fig. 10.27, graficos inferiores a izquierda y derecha) repre- 
sentan el porcentaje (de < 5 a < 0,5%) de la poblacion normal 


en que deberia esperarse el defecto medido en cada punto. Los 
simbolos mas oscuros representan mayor probabilidad de que 
un defecto sea significativo. 


Valores resumen 


Los valores resumen («indices globales» en el perimetro Humphrey 
-v. fig. 10.27, fila intermedia a la derecha-) representan informacion 
estadistica que tiene en cuenta los datos normales emparejados por 
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Perimetria (campimetria) 


ANALISIS DE CAMPO UNICO 


0J0: DERECHO 


NOMBRE: 1587884 
PRUEBA UMBRAL 24-2 CENTRAL 


MONITOR DE FIJACION: MIRADA/MANCHA CIEGA 
DIANA DE FIJACION: CENTRAL 

PERDIDAS DE FIJACION: 9/14 

ERRORES FALSOS POS.: 66% << 
ERRORES FALSOS NEG.: 33% 

DURACION DE LA PRUEBA: 08:30 + 


ESTIMULO: Ill, BLANCO 
FONDO: 31,5 ASB 
ESTRATEGIA: SITA-STANDARD 


FOVEA: OFF 


1D: FECHA DE NACIMIENTO: 13-11-1924 
DIAMETRO PUPILAR: FECHA: 14-02-2002 
AGUDEZA VISUAL: HORA: 5:03 P. M. 

RX: DE Dc Xx EDAD: 77 


Fig. 10.28 Gran numero de falsos positivos (flecha) con una escala de grises anormalmente palida. 


ANALISIS DE CAMPO UNICO 


0J0: DERECHO 


NOMBRE: 0572017 
PRUEBA UMBRAL 24-2 CENTRAL 


MONITOR DE FIJACION: MIRADA/MANCHA CIEGA 
DIANA DE FIJACION: CENTRAL 

PERDIDAS DE FIJACION: 0/17 

ERRORES FALSOS POS.: 3% 

ERRORES FALSOS NEG.: 53% 

DURACION DE LA PRUEBA: 08:52 


ESTIMULO: III, BLANCO 
FONDO: 31,5 ASB 
ESTRATEGIA: SITA-STANDARD 


FOVEA: OFF 


ID: FECHA DE NACIMIENTO: 15-05-1916 
DIAMETRO PUPILAR: FECHA: 31-01-2002 
AGUDEZA VISUAL: HORA: 3:33 P. M. 
RX:+0,5DE +1DC X 30 EDAD: 85 


Fig. 10.29 Gran numero de falsos negativos (flecha) con una escala de grises en hoja de trébol. 


edad, y se usan principalmente para estudiar la progresion de la 

lesion glaucomatosa mas que para el diagndstico inicial. 

@ El indice de campo visual (VFI) en el perimetro Humphrey 
es una medida de la funcion global del campo visual expresada 
como un porcentaje del valor normal para esa edad del 100%. 

© La desviacién media (DM) en el perimetro Humphrey 
(defecto medio en el Octopus) es un indice de la sensibilidad 
global del campo. Se deriva de promediar los valores de des- 
viacion total. 


La desviacién estandar patrén (DEP) mide la pérdida focal o 
la variabilidad dentro del campo teniendo en cuenta cualquier 
depresién generalizada de la isla de vision. Por tanto, una DEP 
aumentada es un indicador mas especifico de dafio glaucoma- 
toso que la DM. 

La varianza de la pérdida (VP) es un valor global del perimetro 
Octopus similar a la DEP. 

Valores de probabilidad. Los valores resumen anormales se 
acompanian de un valor de probabilidad, que representa en qué 
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porcentaje de personas normales ocurrira un valor anormal de 
este nivel; cuanto menor sea el valor PR. mas probable es que el 
resultado sea anormal. 

© La prueba de hemicampo de glaucoma (PHG) que se usa en 
algunos patrones de examen del perimetro Humphrey valora 
siel campo visual presenta alteraciones que se ajusten al patron 
normalmente visto en el glaucoma. 


Analisis informatico de campos seriados 


El andlisis informatico de campos visuales seriados para detectar si 
hay progresién se esta popularizando cada vez mas. Una desventaja 
es que requiere haber realizado varios campos fiables previamente 
para que el andlisis sea util. La calidad de los programas disponi- 
bles es cada vez mayor, con programas integrados como el GPA 
(Guided Progression Analysis) en el perimetro Humphrey y diversas 
opciones de anialisis de tendencias en el Octopus. 


Modalidades de perimetria 
de alta sensibilidad 


La PAE tiende a detectar dafios en el campo visual nicamente des- 
pués de que haya tenido lugar una pérdida sustancial de células gan- 
glionares. Se ha intentado detectar cambios en fases mas precoces 
mediante la utilizacion de estimulos dirigidos a tipos especificos de 
células ganglionares. 
© Perimetria de longitud de onda corta (PALOC). Emplea un 
estimulo azul sobre un fondo amarillo. La sensibilidad a la luz 
azul (mediada por los conos azules) se ve afectada relativamente 
pronto en el glaucoma. La PALOC es mas sensible para detectar 
defectos glaucomatosos precoces, pero no se ha popularizado 
porque las cataratas disminuyen la sensibilidad a la luz azul 
(el cristalino brunescente actua como un filtro amarillo) y el 
paciente a menudo se queja de la excesiva duracién de la prueba. 
Esta disponible en los nuevos modelos de perimetro Humphrey. 
© Perimetria por duplicacién de frecuencia (PDF). Parece que las 
células ganglionares de axones de gran diametro (magnocelula- 
res) son las que se ven afectadas preferentemente en el glaucoma 
incipiente. La ilusién de duplicacién de frecuencia se produce 
cuando rejillas sinusoidales de baja frecuencia espacial cambian 
de fase a gran velocidad (> 15 Hz). La rapida alternancia de barras 
claras que se vuelven oscuras y viceversa produce la ilusién de 
que la rejilla ha duplicado su frecuencia; se cree que las células 
ganglionares magnocelulares median las vias estimuladas de este 
modo. Se han comercializado perimetros para cribado (fig. 10.30) 
y pruebas ampliadas, como el Humphrey Matrix, que es adecuado 
para una valoracién minuciosa y seguimiento del glaucoma. 


Fuentes de error 


© Poca experiencia o mala preparacién del perimetrista. Aun- 
que sea menos importante en la PAE que en la campimetria 
manual, es fundamental preparar correctamente la prueba, 
explicar el procedimiento y tranquilizar al paciente, asi como 
vigilar como la va realizando, para obtener un campo fiable. 

© Datos del paciente incorrectos. Debe introducirse bien la fecha 
de nacimiento del paciente para que se compare correctamente 
con la base de datos normalizados. 


CAPITULO 


Glaucoma 


10 


OJO DERECHO 


Duracién de la prueba: 02:09 min 


Desviacidn total 


ott 


ERRORES DE FIJACION: 0/3 
ERRORES FALSOS POSITIVOS: 0/5 


OJO IZQUIERDO 


Duracion de la prueba: 01:28 min 


Desviacion total 


—- 


ERRORES DE FIJACION: 0/3 
ERRORES FALSOS POSITIVOS: 0/5 


Simbolos de probabilidad 
aa Pe 5%: 
P < 5% 
P < 2% 
P< 1% 


Fig. 10.30 Perimetro de duplicacién de frecuencia 
para cribado con su grafica. 


@ Mala colaboracién del paciente. 

© Los defectos de refraccién no corregidos pueden causar una 
disminucion significativa de la sensibilidad central. Si se exa- 
mina con gafas a un paciente hipermétrope que normalmente 
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Fig. 10.31 Escala de grises con un artefacto por el borde 
de la gafa. 


leva lentes de contacto, se producira una magnificacién que 
ampliara cualquier escotoma en comparacion con las lentillas. 
La perimetria casi siempre se realiza con estimulos a la distancia 
aproximada de lectura, por lo que los pacientes présbitas deben 
llevar correccion para cerca. 

© Artefacto por el borde de las gafas. Las gafas pueden causar 
escotomas anulares si tienen cristales pequefios o estan mal 
montadas (fig. 10.31). Las lentes de prueba de montura de aro 
ancho no son adecuadas para perimetria. 

© Lamiosis reduce la sensibilidad del campo periférico y aumen- 
ta la variabilidad en el campo central de ojos tanto normales 
como glaucomatosos. Por eso hay que dilatar las pupilas meno- 
res de 3 mm antes de la campimetria, y se debe emplear el mismo 
midriatico en examenes repetidos. 

© Las opacidades de medios (normalmente cataratas) pueden 
tener un profundo efecto, exagerado por la miosis. 

© La ptosis, aunque sea leve, puede suprimir el campo visual 
superior. Este mismo problema puede deberse también a der- 
matocalasia, pestafias grandes y ojos de implantacién profunda. 

@ Una mala adaptacion retiniana puede dar lugar a error si la 
perimetria se lleva a cabo poco después de la oftalmoscopia. 


TRATAMIENTO MEDICO 


DEL GLAUCOMA 


Introduccion 


Es importante tratar de conseguir que el cumplimiento sea éptimo 
explicando al paciente su enfermedad y los objetivos del tratamiento. 
Debe comentarse la técnica y el horario de administracion, asi como 


los posibles efectos adversos. También puede ser util proporcionar 
informacion por escrito. La mayoria de los medicamentos para el 
glaucoma se administran por via topica, pero pueden absorberse 
sistémicamente de forma significativa, con los consiguientes efec- 
tos adversos. La absorcion sistémica puede reducirse al minimo 
mediante oclusion lagrimal tras instilar la gota: basta con cerrar el 
ojo durante 3 min para reducir la absorcién sistémica a la mitad, y se 
disminuye atin mas si se aprieta con el dedo sobre el saco lagrimal; 
estas medidas ademas prolongan el tiempo de contacto del farmaco 
con el ojo. Los efectos sobre la piel periocular pueden reducirse 
secando las gotas que rebosen los parpados con un pafiuelo de 
papel limpio inmediatamente después de la instilacion. Los medi- 
camentos para el glaucoma deben evitarse en lo posible durante el 
embarazo, y los inhibidores de la anhidrasa carbonica son los que 
quiza conlleven mayor riesgo de teratogenicidad. Se esta inves- 
tigando una nueva ruta de administracién prometedora, mediante 
inyeccion subconjuntival de un preparado de liberacién retardado 
con liposomas que se administraria de forma convencional y podria 
ejercer un efecto de disminucidn de la PIO durante varios meses. 


Derivados de prostaglandinas 


Introduccion 


El principal mecanismo de accién de las prostaglandinas (PG) es 
el aumento del drenaje uveoescleral del humor acuoso, aunque 
se ha comprobado que también actuan favoreciendo el drenaje 
trabecular y por otros mecanismos. Su efecto hipotensor suele ser 
mayor que el de otras clases de farmacos, aunque los B-bloqueantes 
(v. mas adelante) a veces consiguen descensos de la PIO equivalen- 
tes. Actualmente suele preferirse un derivado de prostaglandina a 
los B-bloqueantes como primera linea de tratamiento del glauco- 
ma, debido a su menor riesgo de efectos secundarios sistémicos. 
Su efecto puede mantenerse durante varios dias, aunque se suele 
recomendar administrarlos una vez al dia (al acostarse). Producen 
pocos efectos secundarios sistémicos, y el efecto adverso a nivel 
ocular mas problematico es la hiperemia conjuntival. Es frecuente 
la atrofia de la grasa periorbitaria, sobre todo con el bimatoprost, 
que puede manifestarse por una profundizacién del surco palpebral 
superior. Si una prostaglandina no resulta eficaz, la variacién de los 
receptores segtin los individuos puede dar lugar a que otro farmaco 
de esta clase sea superior en un paciente concreto. Aunque algunos 
trabajos apuntan que el uso de mas de una PG puede tener un efecto 
aditivo, actualmente suele admitirse que la sobredosis de PG (dos 0 
mas veces al dia) eleva la PIO en muchos pacientes. 


Farmacos 


@ El latanoprost puede causar menos efectos adversos oculares 
que otras PG, por lo que a menudo es el farmaco de primera 
linea, aunque, como algunos pacientes no responden, muchos 
meédicos prefieren empezar con otra alternativa. 

© El travoprost es similar al latanoprost, aunque puede reducir la 
PIO un poco mas, sobre todo en pacientes negros. El Polyquad® 
es un nuevo conservante, patentado por una gran empresa 
farmacéutica para su formulacion de travoprost, que puede 
disminuir los efectos adversos en la superficie ocular. 
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© El bimatoprost ha demostrado en varios estudios mayor 
potencia hipotensora que otras PG, pero puede causar mas 
hiperemia conjuntival, aunque también menos cefalea y quiza 
menos hiperpigmentacion del iris. Un nuevo preparado al 0,01% 
(en vez de la concentracién anterior del 0,03%) puede obtener 
una reduccién comparable de la PIO con menos hiperemia. 
También se ha comercializado el bimatoprost sin conservantes. 

@ El tafluprost es un derivado de las prostaglandinas mas reciente 
que fue el primero comercializado sin conservantes. Su efecto 
sobre la PIO puede ser ligeramente menor que el de otras PG, 
pero es bien tolerado y parece causar menos alteraciones en la 
superficie ocular. 


Efectos secundarios 


© Oculares 

© La hiperemia conjuntival es muy frecuente. 

© Crecimiento, engrosamiento, hiperpigmentacién (fig. 10.32A) 
y, en ocasiones, aumento del numero de pestafias. 

oO Aparece hiperpigmentacion irreversible del iris (fig. 10.32B) 
hasta en un cuarto de los pacientes al cabo de 6 meses. La 
incidencia es maxima en iris de color verde-marrén, menor 
en iris de color pardo-marron y minimo en iris azul grisaceos 
o marrones. Se debe a un aumento del numero de granulos 
de pigmento en el estroma superficial, no al incremento del 
numero de melanocitos. Los nevos y las pecas del iris no se 


ven afectados. 

© Lahiperpigmentacion de la piel periocular (v. fig. 10.32B) es 
frecuente, pero reversible. 

© Eluso preoperatorio de PG puede aumentar la probabilidad 
de edema macular cistoide tras la cirugia de catarata. 


© La uveitis anterior es rara, pero las prostaglandinas deben 
usarse con precaucién en ojos inflamados. 

oO Pueden favorecer la aparicién de queratitis herpética, por lo 
que las prostaglandinas deben usarse con cautela en pacien- 
tes con antecedentes de esta enfermedad. 

© Entre los efectos secundarios sistémicos se incluyen cefalea 
ocasional, precipitacion de ataques de migrafia en individuos 

susceptibles, malestar general, mialgias, exantema cutaneo y 

sintomas leves de las vias respiratorias superiores. 


8-bloqueantes 


Introduccion 


Los B-bloqueantes reducen la PIO porque disminuyen la produc- 
cién de humor acuoso actuando sobre el epitelio ciliar. Aproxima- 
damente en el 10% de los casos la respuesta disminuye con el tiempo 
(taquifilaxia), a veces en el plazo de pocos dias. Puede haber un 
pequefio efecto afiadido si se prescribe un B-bloqueante tdpico a 
un paciente que ya tome uno sistémico, aunque esta combinacién 
también implica mayor riesgo de efectos secundarios sistémicos. 
Los B-bloqueantes no deben instilarse al acostarse, porque pueden 
causar una caida acusada de la tensi6n arterial mientras el individuo 
duerme, lo que reduce la perfusién de la papila optica y podria dar 
lugar a deterioro del campo visual; ademas, se cree que su efecto 
sobre la PIO es menos pronunciado durante el suefio, ya que la 
produccion nocturna de humor acuoso es menos de la mitad que 
durante el dia. Sin embargo, los B-bloqueantes pueden ser preferi- 
bles como farmacos de primera linea en ciertas circunstancias, como 
tratamientos monoculares, para evitar el efecto antiestético de un 


Fig. 10.32 Efectos secundarios de los medicamentos tépicos. (A) Pestafas alargadas e hiperpigmentadas por tratamiento 
con andlogos de prostaglandinas; (B) tratamiento monocular con andlogo de prostaglandinas: oscurecimiento de la piel 
periocular y el iris izquierdo; (C) conjuntivitis alérgica por brimonidina; (D) blefaroconjuntivitis por inhibidores de la anhidrasa 


carbonica tdpicos. 
(Por cortesia de S. Chen - figs. A y B; J. Salmon - fig. C.) 
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oscurecimiento de la piel periocular o una hiperemia conjuntival 


asimétrica por prostaglandinas. También son preferibles en casos de 
inflamacion ocular y edema macular cistoide, o si hay antecedentes 
de queratitis por herpes simple. 


Efectos secundarios 


© Oculares. Son escasos, aunque puede haber alergia y queratitis 
punteada. Se ha informado de casos de uveitis granulomatosa 
por metipranolol. 
© Sistémicos. Aunque son extremadamente raras las complica- 

ciones graves, se han producido numerosas muertes por el uso 

de un B-bloqueante tdpico. 

© Broncoespasmo. Puede ser fatal en caso de asma u otras 
enfermedades reversibles de las vias respiratorias, y es fun- 
damental descartar los antecedentes de asma antes de pres- 
cribir un B-bloqueante. Aproximadamente uno de cada 
50 pacientes sin asma sufrira sintomas reversibles de la vias 
respiratorias que requeriran tratamiento en el primer afio de 
uso de un B-bloqueante tdpico. 

© Cardiovasculares. Hay indicios claros de que la mortali- 
dad cardiovascular es mayor en los pacientes que reciben 
B-bloqueantes tépicos. Puede aparecer bloqueo cardiaco, 
bradicardia, empeoramiento de la insuficiencia cardiaca 
e hipotensidn; se ha informado de que la hipotensién 
inducida por B-bloqueantes tdpicos es una causa habitual 
de caidas en pacientes ancianos. Debe tomarse el pulso 
antes de prescribirlos. Su efecto vasoconstrictor periférico 
implica que deben evitarse 0 usarse con precaucién en 
pacientes con vasculopatias periféricas, incluido el fend- 
meno de Raynaud. 

© Otros efectos secundarios desagradables pero menos graves 
son trastornos del suefio, menor tolerancia al ejercicio fisico, 
alucinaciones, confusion, depresion, fatiga, cefalea, nauseas, 
mareo, disminucién de la libido y dislipidemia. 


Farmacos 


© El timolol esta disponible en varias presentaciones, como las 
soluciones al 0,25 y 0,5% usadas dos veces al dia; no hay pruebas 
de que haya diferencias clinicas significativas en la eficacia entre 
estas dos concentraciones. Los preparados en gel al 0,1, 0,25 y 
0,5% se administran solo una vez al dia. 

@ El betaxolol cada 12 h tiene menor efecto hipotensor que el 
timolol, pero puede aumentar la perfusién del nervio 6ptico por 
su efecto antagonista de los canales del calcio, por lo que quiza 
preserve mejor el campo visual. El betaxolol es relativamente 
cardioselectivo (receptores B-1), por lo que produce menos 
broncoconstriccién. 

@ El levobunolol una o dos veces al dia tiene un perfil mas o 
menos similar al timolol. 

© Elcarteolol dos veces al dia es similar al timolol, pero ademas 
muestra actividad simpaticomimética intrinseca. Tiene una 
accion mas selectiva sobre el ojo que en el sistema cardiovas- 
cular, por lo que puede causar menor incidencia de efectos 
secundarios sistémicos. 

e@ El metipranolol dos veces al dia es similar al timolol, pero se 
ha vinculado a uveitis anterior granulomatosa. 


Agonistas a-2 


Introduccion 


La estimulacion de los receptores a-2 oculares reduce la sintesis de 
humor acuoso mediante un efecto sobre el epitelio ciliar y aumenta 
el drenaje uveoescleral. Probablemente ejerza también un efecto 
neuroprotector. Los agonistas a-2 atraviesan la barrera hematoen- 
cefalica, por lo que deben emplearse con gran cautela en nifos 
pequefios, en los que se ha informado de casos de depresién del sis- 
tema nervioso central (SNC) e hipotensi6n, y estan contraindicados 
en menores de 2 afios. Pueden empeorar la insuficiencia vascular. 
No deben administrarse junto con antidepresivos del grupo de 
los inhibidores de la monoaminooxidasa por el riesgo de crisis 
hipertensivas. 


Farmacos 


© La brimonidina al 0,2% dos veces al dia tiene un efecto reduc- 
tor de la PIO algo menor que el timolol. Es relativamente fre- 
cuente la conjuntivitis alérgica (fig. 10.32C), que puede aparecer 
hasta 18 meses después del comienzo del tratamiento. También 
se han descrito casos raros de uveitis anterior granulomatosa. 
Entre sus efectos secundarios sistémicos se incluyen xeros- 
tomia y fatiga, a veces grave. Un preparado de brimonidina, 
Alphagan-P®, que contiene un conservante patentado (Purite®), 
se ha introducido como alternativa a las formulaciones habi- 
tuales con cloruro de benzalconio y puede ser mejor tolerado 
por la superficie ocular. 

© Laapraclonidina al 1% (0 al 0,5%) se usa principalmente para pre- 
venir o tratar una elevacion aguda de la PIO tras un tratamiento 
con laser en el segmento anterior. La concentracion al 0,5% 
suele usarse como medida contemporizadora durante algunas 
semanas, como, por ejemplo, en pacientes pendientes de cirugia 
de glaucoma. Generalmente no esta indicado su uso a largo 
plazo, porque pierde su efecto terapéutico tras varias semanas o 
meses y tiene una alta incidencia de efectos secundarios locales. 


Inhibidores de la anhidrasa carbonica 
topicos 


Introduccion 


Los inhibidores de la anhidrasa carbénica (IAC) estan relacio- 
nados quimicamente con las sulfamidas. Reducen la PIO inhi- 
biendo la secrecién de humor acuoso, y por via topica se usan tres 
veces al dia en monoterapia o dos veces al dia como tratamiento 
complementario. En general son algo menos eficaces que los B- 
bloqueantes, aunque se ha propuesto que podrian tener cierto efecto 
neuroprotector. Pueden precipitar descompensacion corneal en 
pacientes con disfuncién endotelial, pero se han comunicado efectos 
beneficiosos sobre el edema macular cistoide. Pueden producir 
mielotoxicidad idiosincratica. Aunque las reacciones cruzadas son 
raras, los IAC topicos (y sistémicos) estan relativamente contrain- 
dicados en pacientes alérgicos a las sulfamidas. Las investigaciones 
sugieren que el uso concomitante de IAC tépicos y sistémicos no 
suele conseguir un efecto aditivo. 
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Farmacos 


© Dorzolamida. Los principales efectos adversos son una sen- 
sacion punzante y sabor amargo transitorio tras su adminis- 
tracion; no es rara la blefaroconjuntivitis alérgica (fig. 10.32D). 

@ La brinzolamida es similar a la dorzolamida, pero con menor 
incidencia de pinchazos y alergia local. Es una suspension, por 
lo que puede quedar un residuo blanco sobre los parpados si 
no se limpia el liquido que rebosa del ojo. 


Midticos 


Introduccion 


Los midticos son agonistas colinérgicos que se usan actualmente 
sobre todo para el tratamiento del cierre angular, aunque antigua- 
mente fueron uno de los pilares del tratamiento del glaucoma de 
Angulo abierto. En el glaucoma por cierre angular, la contraccion del 
esfinter pupilar inducida por la miosis separa el iris periférico de la 
malla trabecular, abriendo el angulo. Los mioticos también reducen 
la PIO al contraer el musculo ciliar, lo que aumenta la facilidad de 
drenaje de humor acuoso por la malla trabecular. Entre sus efectos 
secundarios locales se encuentran miosis, dolor en la ceja, miopiza- 
cién y empeoramiento de los sintomas de catarata. Los defectos del 
campo visual parecen mas densos y extensos. Son raros los efectos 
secundarios sistémicos, pero puede haber confusion, bradicardia, 
broncoespasmo, sintomas gastrointestinales y polaquiuria. 


Farmacos 


© La pilocarpina en solucién al 0,5, 1, 2, 0 4% cuatro veces al dia 
en monoterapia tiene una eficacia equivalente a la de los B- 
bloqueantes. El gel de pilocarpina al 4% se administra una vez 
al dia al acostarse, de modo que la miopia y la miosis inducidas 
se limitan preferentemente al suefo. El gel, 0 el colirio cada 12h, 
puede usarse para prevenir el cierre angular tras una iridoto- 
mia con laser en presencia de un componente significativo de 
bloqueo no pupilar. 

@ El carbacol es una alternativa a la pilocarpina. 


Combinaciones farmacologicas 


Las combinaciones de farmacos con efectos hipotensores oculares 
similares a la suma de sus componentes individuales mejoran la 
comodidad y el cumplimiento del paciente. También resultan mas 
econdmicos. Entre los colirios patentados se encuentran los siguientes: 
Cosopt®: timolol y dorzolamida, administrado dos veces al dia. 
Xalacom’: timolol y latanoprost una vez al dia. 

TimPilo®: timolol y pilocarpina dos veces al dia*. 
Combigan®: timolol y brimonidina dos veces al dia. 
DuoTrav’: timolol y travoprost una vez al dia. 

Ganfort’: timolol y bimatoprost una vez al dia. 

Azarga®: timolol y brinzolamida dos veces al dia. 


Simbrinza”: brimonidina y brinzolamida; una combinacion 
nueva, la unica que no contiene el B-bloqueante timolol; admi- 
nistrada dos veces al dia. 


*No comercializado en Espafia. 
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Inhibidores de la anhidrasa carbonica 
sistémicos 


Introduccion 


Los IAC sistémicos se usan generalmente para tratamientos a corto 
plazo, sobre todo en pacientes con glaucoma agudo. Debido a sus 
efectos secundarios generales, solo se emplean de modo prolonga- 
do en pacientes con gran riesgo de pérdida visual. La alergia a las 
sulfamidas supone una contraindicacion relativa. 


Farmacos 


© La acetazolamida se dispensa en comprimidos de 250 mg 
(250-1.000 mg al dia en varias dosis), capsulas de 250 mg de 
liberacion retardada (250-500 mg al dia) y viales de 500 mg 
de polvo para inyeccién (en dosis unica, tipicamente para el 
glaucoma agudo por cierre angular). 

© Diclorfenamida, comprimidos de 50 mg (50-100 mg dos 0 tres 
veces al dia). 

© Metazolamida, comprimidos de 50 mg (50-100 mg dos 0 tres 
veces al dia). Su efecto dura mas que el de la acetazolamida, pero 
esta disponible en pocos paises. 


Efectos secundarios 


© Oculares. Derrame coroideo, sobre todo después de cirugia de 
catarata; puede causar cierre angular. 

© Sistémicos. Parestesia (sensacién de pinchazos en las extremi- 
dades), hipopotasemia (frecuente), malestar general y cambios 
de humor, sintomas gastrointestinales, litiasis renal, sindrome de 
Stevens-Johnson (muy raro), supresion medular dependien- 
te de la dosis, anemia aplasica idiosincratica (excepcionalmente 
rara, pero con una mortalidad del 50%). 


Agentes osmoticos 


Introduccion 


Los farmacos osméticos reducen la PIO creando un gradiente osm6- 
tico que «arrastra» agua desde el vitreo hacia el torrente sanguineo. 
Se emplean cuando se requiere una disminuciédn a corto plazo de la 
PIO que no puede obtenerse de otra forma, como en un glaucoma 
agudo por cierre angular refractario o si la PIO esta muy elevada 
antes de una operacion de cirugia intraocular. Tienen poca utilidad 
en el glaucoma inflamatorio, en el que esta afectada la integridad de 
la barrera hematoacuosa. Entre sus efectos secundarios se encuen- 
tran sobrecarga cardiovascular por aumento del volumen extracelu- 
lar (hay que usarlos con precaucién en pacientes con enfermedades 
cardiacas o renales), retencién urinaria (sobre todo en varones 
ancianos), cefalea, dolor de espalda, nauseas y confusién. 


Farmacos 


© El manitol se administra por via intravenosa (1 g/kg de peso 
corporal o 5 ml/kg de peso corporal de una solucién al 20% en 
agua) a lo largo de 30-60 min; el efecto maximo se alcanza a los 
30 min. 
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se) Tratamiento del glaucoma con laser 


@ El glicerol se administra por via oral (1 g/kg de peso corporal o 


2 ml/kg de peso corporal de una solucion al 50%). Tiene un sabor 
dulzén nauseabundo, por lo que conviene darlo con zumo de 
limon (no de naranja). Su efecto maximo se produce en menos 
de 1h. El glicerol se metaboliza a glucosa, por lo que debe vigilar- 
se atentamente y administrar insulina si es preciso a los pacientes 
diabéticos que lo tomen (solo si estan bien controlados). 

@ La isosorbida es una sustancia metabdlicamente inerte de 
administracion oral con un gusto mentolado; su dosis es igual 
que la del glicerol. Puede ser mas segura en pacientes diabéticos. 


TRATAMIENTO DEL GLAUCOMA 


CON LASER 


Trabeculoplastia con laser 


Introduccion 


La trabeculoplastia con laser (TPL) consiste en la aplicacién de laser 

sobre la malla trabecular para mejorar el drenaje de humor acuoso 

y reducir asi la PIO. 

© La trabeculoplastia con laser selectiva (TLS) se ha populari- 
zado en los ultimos afios y hoy en dia se realiza a menudo. Se 
emplea un laser de Nd:YAG de conmutacion Q de 532 nm y 
doble frecuencia para que actue selectivamente en la melanina 
de las células de la malla trabecular (MT), dejando indemnes 
a las estructuras no pigmentadas. Su eficacia probablemente 
sea similar a la monoterapia farmacolodgica y la trabeculoplas- 
tia con laser de argon (v. mas adelante). No se conoce bien su 
mecanismo de accion, pero posiblemente estimule la division 
de las células de la MT, el reclutamiento de macréfagos y la 
remodelacion de la matriz extracelular. La aplicacion de laser es 
mas facil, porque la zona que se trata es mas amplia (fig. 10.33, 
izquierda), lo que permite obtener resultados mas uniformes. 
Los protocolos propuestos (p. ej., tratamiento de 180° 0 360° de 


Fig. 10.33 Area de aplicacién de los pulsos 
en la trabeculoplastia con laser selectiva (izquierda) 
y convencional (derecha). 


la MT) y los resultados varian ostensiblemente, pero pueden 
esperarse reducciones de la PIO del 10-40% a los 6 meses en 
pacientes que respondan bien, y es frecuente una disminucién 
del 25%. Probablemente alrededor de dos tercios de los pacientes 
experimentaran una caida significativa de la PIO a los 6 meses 
del tratamiento de 180° de la MT. El ojo contralateral no tratado 
también tiende a mostrar un pequefio descenso de la PIO. Los 
efectos generalmente se atentian con el tiempo, pero, como no 
hay lesion térmica de los tejidos, el tratamiento puede repetirse 
con resultados favorables, incluso aunque el tratamiento ini- 
cial no haya tenido éxito. El uso previo de antiglaucomatosos 
topicos no parece influir en el resultado. La energia absorbida 
por la MT es mucho menor que con el laser de argon, y las com- 
plicaciones son relativamente leves, como una leve inflamacion 
transitoria con ligeras molestias, formacion de SAP y aumento 
de la PIO; esta ultima suele ser leve, pero se han comunicado 
aumentos sustanciales, sobre todo en angulos muy pigmentados, 
en los que hay que evitar un tratamiento excesivo. Se ha apunta- 
do el posible riesgo de lesién de las células del endotelio corneal 
por la extensidn del area tratada, y se ha publicado algun caso 
de descompensacién endotelial. También ha habido casos de 
reactivacién de queratitis por herpes simple o de edema macular. 
La trabeculoplastia con laser de argon (TLA), que se ha venido 
realizando durante bastante tiempo, realiza quemaduras con 
laser para conseguir una reduccién de la PIO comparable a la 
de la TLS; se han publicado numerosos trabajos que comuni- 
can buenos resultados. Los mecanismos probablemente sean 
semejantes a los de la TLS, ademas de que posiblemente abra 
mecanicamente los espacios trabeculares. Como la MT sufre 
una lesion térmica, la repeticién del tratamiento obtiene poco 
beneficio, por lo que apenas se lleva cabo. Las posibles com- 
plicaciones son sinequias anteriores periféricas, hipertension 
ocular aguda (debe controlarse estrechamente durante varias 
semanas a los pacientes con lesion glaucomatosa grave), edema 
macular cistoide y uveitis anterior (generalmente leve); se cree 
que podria afectar al resultado de una cirugia filtrante posterior. 
La trabeculoplastia con laser en micropulsos (TLM) es una 
modalidad relativamente nueva que usa pulsos de laser de dura- 
cion extremadamente corta para transmitir energia térmica 
ala MT y estimular asi las células sin dafiarlas. A diferencia de 
la TLS y la TLA, no hay reaccién tisular visible. Se trata un area 
mas pequefia que en la TLS (fig. 10.33, derecha), lo que limita 
los posibles efectos colaterales sobre el tejido adyacente. Los 
resultados iniciales sugieren un perfil de seguridad favorable 
con resultados comparables a otras técnicas de TPL. 


Indicaciones 


© Tipo de glaucoma. La TPL puede usarse en gran variedad 


de glaucomas de angulo abierto, como glaucoma primario, 
seudoexfoliativo y pigmentario, asi como en la hipertensién 
ocular. También se han comunicado resultados satisfactorios 
ocasionales en otras situaciones, como el tratamiento de un 
glaucoma corticoide mediante TLS. 

Tratamiento primario. Como la TLS ha demostrado un perfil 
de seguridad favorable, cada vez es mas empleada como trata- 
miento inicial en vez de la medicacion topica. 
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Mal cumplimiento del tratamiento médico. 

Tratamiento coadyuvante para evitar un exceso de medica- 
mentos. 

Intolerancia a los farmacos tépicos, incluyendo la alergia. 
Fracaso del tratamiento médico, como medida menos agresiva 
que la cirugia. 


Técnica 


La TPL se lleva a cabo con anestesia t6pica. 

Se instila una gota de apraclonidina o brimonidina 30-60 min 
antes de la intervenci6n para prevenir o atenuar el aumento de 
la PIO poslaser. Al terminar, se vuelve a administrar una gota 
similar. 

Algunos oftalmélogos instilan una gota de pilocarpina antes 
del procedimiento, sobre todo si el angulo no es ancho. Proba- 
blemente hay mayor riesgo de formacién de SAP en angulos 
mas estrechos, sobre todo con la TLA, lo que se debe tener en 
cuenta a la hora de decidir si esta indicada la TPL en un paciente 
concreto. 

Se coloca una goniolente con el espejo en la posicién horaria de 
las 12, lo que permite visualizar el angulo inferior. 

TLA: los parametros iniciales suelen ser un tamafio de impacto 
de 50 wm, duracién de 0,1s y potencia de 700 mW (rango entre 
400 y 1.200 mW, fundamentalmente segun la pigmentacién 
del Angulo). El haz de enfoque se situa en la unién de la MT 
pigmentada y no pigmentada, comprobando que el impacto es 
redondo y de bordes nitidos. La reaccion optima es un blan- 
queamiento muy leve o la aparicion de una diminuta burbuja 
de gas. Si la reaccién es insuficiente, se incrementa la potencia 
50-200 mW. Se aplican 50 quemaduras separadas regularmente 
en 180° del Angulo. Muchos médicos realizan un tratamiento 
inicial de 180° del Angulo, y tratan luego los otros 180° si la res- 
puesta no es satisfactoria; el tratamiento de entrada de toda la 
circunferencia se asocia a mayor riesgo de picos de PIO. Tras el 
laser, se prescribe fluorometolona o prednisolona al 0,5% tépica 
cuatro veces al dia durante 1 semana. 

TLS: es habitual empezar con un ajuste de la potencia en 0,8 mJ; al 
igual que en la TLA, se variara segun la pigmentacién del angulo 
(rango entre 0,3 y 1 mJ); el tamajfio y la duracion del disparo son 
fijos en 400 wm y 0,3 ns, respectivamente. Hay que enfocar la MT 
mas que el haz de enfoque; este se centra en la MT y se activa el 
laser; se considera una reaccion Optima la aparicién de algunas 
burbujitas («de champan»), subiendo o bajando la potencia para 
conseguirlo. El numero de quemaduras es similar a las de la TLA. 
La energia total empleada en la TLS es considerablemente menor 
que en la TLA, y a menudo no se prescriben colirios antiin- 
flamatorios tras el laser, aunque puede usarse un antiinflamatorio 
no esteroideo o un corticoide suave si hay inflamacion. 

Con la practica es posible realizar la TPL rotando continuamen- 
te la goniolente y aplicando cada disparo a través del centro del 
espejo; con esta técnica, el tratamiento de la mitad inferior 
del dngulo se completa rotando primero la lente 90° hacia 
un lado (p. ej., antihorario) mientras se aplican 25 impactos, 
volviendo luego a la posicién de las 12, y aplicando luego otros 
25 impactos mientras se va rotando la lente hacia el lado opuesto 
(en sentido horario en este ejemplo). 
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Debe medirse la PIO entre 30 y 60 min después del laser para 


descartar un pico tensional importante, tratandolo y revisando 
al paciente si es preciso, seguin su perfil de riesgo. 
Generalmente se continua con el tratamiento con farmacos 
antiglaucomatosos. 

El] seguimiento depende del riesgo especifico para cada paciente, 
normalmente al cabo de 1-2 semanas si no hay circunstancias 
especiales. 


lridotomia con laser 


Introduccion 


La iridotomia con laser se usa principalmente para tratar el cierre 


angular primario (CAP), pero puede estar también indicada en el 


cierre angular secundario con bloqueo pupilar. A veces se lleva a 


cabo en el sindrome de dispersién pigmentaria, aunque no se ha 


confirmado todavia su efecto beneficioso en esta situacién. 


Técnica 


Se instila un anestésico tdpico. 

Se administra apraclonidina o brimonidina de modo profilactico 
como en la TPL. 

Se contrae la pupila con pilocarpina (p. ej., una gota al 2%). 

Se coloca una lente de contacto especial para iridotomia (p. ej., 
de Abraham [fig. 10.34A], Volk MagPlus). 

Muchos oftalmdlogos eligen situarla bajo el parpado superior 
entre las 11 y lai h, aunque otros prefieren las 3 0 las 9. El riesgo 
de diplopia monocular o deslumbramiento es maximo cuando 
la iridotomia esta cubierta parcialmente por el borde palpebral. 
Radialmente, la iridotomia debe colocarse en el tercio externo 
para reducir el riesgo de dafiar el cristalino (v. fig. 10.34D). Si 
se apunta a una cripta del iris, en caso de que las haya, suele ser 
mucho mas facil realizar una abertura adecuada. 

Conviene destacar que los ajustes de potencia eficaces varian 
mucho segun los aparatos. El tamafio y la duracién del impacto 
son fijos. La mayoria de las iridotomias se realizan con la poten- 
cia entre 4 y 5 mJ; el riesgo de lesidn del cristalino es mayor a 
energias de 5 mJ o superiores. Para un iris azul delgado suele 
requerirse un nivel de energia de 2-4 mJ. Algunos médicos 
prefieren disparos de un solo pulso, mientras que otros optan 
por usar hasta tres pulsos por impacto. 

A menudo se requiere un tratamiento previo con un laser térmi- 
co (de argon o diodo) en iris oscuros y gruesos, con parametros 
del orden de 600-900 mW de potencia, 50 pm de didmetro y 
una duracion relativamente corta de 0,03-0,05 s, aunque tam- 
bién pueden emplearse mayores valores de potencia, tamafio y 
duracion. 

Se enfoca el haz y se dispara el laser. Si se consigue penetrar 
el iris, suele verse una explosion con chorro de restos de pig- 
mento. El numero de disparos necesarios para conseguir un 
iridotomia adecuada es muy variable. No esta claro cual es 
el tamafio optimo, y se han recomendado valores entre 150 y 
500 pm (figs. 10.34B-D). 

Debe evitarse un tratamiento excesivo por el riesgo de inflama- 
cion postoperatoria grave y picos de presion; puede aplicarse 


booksmedicos.org 


335 


al 


mas tratamiento en dias sucesivos; en situaciones urgentes 
puede ser conveniente esperar unos minutos a que se aclaren 
el pigmento y los detritos para volver a tratar en el mismo sitio 
o buscar otra localizacién. 

Se instila una segunda gota de apraclonidina al final del proce- 
dimiento; también puede darse acetazolamida oral en pacientes 
con riesgo alto, como aquellos con lesién glaucomatosa avan- 
zada o PIO previa alta. 

Tras el procedimiento, se prescribe un corticoide potente (p. ej., 
colirio de dexametasona al 0,1%). Se han descrito varias pautas, 
con pocas pruebas para decidir cual es la mejor; una pauta habi- 
tual es cuatro veces al dia durante 1 semana, aunque también es 
comun una gota horaria varias veces inmediatamente después. 
La PIO debe controlarse 1-2 h después del procedimiento para 
descartar picos precoces. La revisién suele realizarse al cabo 
de 10 2 semanas, dependiendo el seguimiento posterior de las 
circunstancias de cada paciente; si hay una lesién glaucomatosa 


Fig. 10.34 lridotomfa con laser YAG. (A) Lente de Abraham; (B) iridotomia de tamano adecuado; (C) iridotomia probablemente 
demasiado pequenia; (D) iridotomia probablemente demasiado grande, ademas de (quiza) no lo suficientemente periférica. 


avanzada, puede ser necesaria una cobertura hipotensora mas 
prolongada y una revisidn mas temprana. 


Complicaciones 


El sangrado aparece en alrededor del 50% de los casos, pero 
suele ser leve y se detiene al cabo de pocos segundos; las hemo- 
rragias persistentes pueden frenarse aumentado la presién con 
la lente de contacto. 

Elevacién de la PIO. Suele ser precoz y transitoria, aunque en 
ocasiones es persistente. 

Iritis. Especialmente si se ha aplicado demasiado laser o la 
corticoterapia posterior es insuficiente, o en iris mas oscuros 
(incluso cuando la pigmentacién se deba a tratamiento con 
derivados de prostaglandinas). 

Pueden producirse quemaduras corneales si no se usa lente de 
contacto o la CA es poco profunda; suelen curar muy rapida- 
mente sin secuelas. 
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© Catarata. En ocasiones se forman opacidades localizadas del 
cristalino en el sitio del tratamiento; la iridotomia también 
puede acelerar la progresidn de las cataratas seniles. 

© Deslumbramiento o diplopia por el efecto de una «segunda 
pupila» (v. anteriormente), aunque es raro. 


La ablacion con laser de diodo (ciclodiodo) baja la PIO porque 
destruye parte del epitelio ciliar secretor, reduciendo asi la for- 
macion de humor acuoso. En el pasado se emple6 principalmente 
para glaucomas secundarios en fase terminal mal controlados, 
con minimo potencial visual, sobre todo para mitigar el dolor. Sin 
embargo, desde hace pocos afios se usan cada vez mas en ojos con 
buena vision, sobre todo aquellos en los que la cirugia penetrante 
tiene mal prondstico. Normalmente se requiere mas de una sesion 
de tratamiento para un control tensional adecuado. Es frecuente 
que haya dolor moderado e inflamacién del segmento anterior 
tras el procedimiento. E] aumento de la PIO temporal no es raro 
durante las primeras semanas. Son poco habituales las complica- 
ciones graves, pero puede haber hipotonia crénica, tisis del globo 
ocular, hemorragia supracoroidea, descompensacién corneal y 
desprendimiento de retina. 


Técnica 


© Se administra anestesia subtenoniana o peribulbar. 
Los parametros del laser se ajustan en 1,5-2 s y 1.500-2.000 mW; 
el tamano del disparo es fijo. 

© La potencia se va ajustando en disparos sucesivos hasta que se 
oiga un «pop», y se reduce luego por debajo de ese nivel. 

© Se realizan aproximadamente 12-24 quemaduras por detras del 
limbo en los 360°, evitando los haces neurovasculares de las 
3 y las 9 h (fig. 10.35). Pueden usarse menos impactos (p. éj., 
tratar solo uno o dos cuadrantes) en ojos con buena vision para 
reducir el riesgo de complicaciones, aunque con esta estrategia 
es mas probable tener que realizar mas sesiones de tratamiento. 

© Se prescribe un colirio corticoide potente cada hora el dia del 
tratamiento y luego cada 2 h durante 2 dias y cuatro veces al dia 
al menos otras 2 semanas. Se administra un antibidtico topico 
y un ciclopléjico (p. ej., ciclopentolato al 1% cada 12 h) durante 
3 dias. 

e El tratamiento antiglaucomatoso previo puede mantenerse 0 
reducirse ligeramente. 

© Se prescriben antiinflamatorios no esteroideos por via oral 
durante 2 dias. 

© Suele revisarse al paciente al cabo de 1-4 dias, segtin sus carac- 
teristicas individuales, para descartar inflamacion importante 
0 picos de PIO. 


La iridoplastia con laser se lleva a cabo para ensanchar el angulo 
de la camara anterior mediante contraccion del iris periférico, que 
se separa del receso angular (fig. 10.36). Puede servir para tratar de 
resolver un episodio de cierre angular agudo, pero normalmente 
se usa de forma electiva, por ejemplo en el sindrome del iris en 
meseta. Las complicaciones suelen ser leves, pero el tratamiento 


Fig. 10.35 (A) Cicloablaci6n con laser de diodo; (B) aplicacion 
del laser de diodo en el cuerpo ciliar con la sonda; (C) aspecto 
postoperatorio precoz en un paciente con queratoplastia 
penetrante previa. 


(Por cortesia de J. Salmon - fig. A; Krachmer, Mannis y Holland, de Cornea, 
Mosby 2005 - fig. B.) 


intenso puede asociarse a picos de PIO importantes y mantenidos 
que pueden verse potenciados si el iris esta muy pigmentado. Son 
bastante comunes las alteraciones de la acomodacion, aunque casi 
siempre son transitorias. 
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Fig. 10.36 Imagen de gonioscopia tras el tratamiento 
de parte de la circunferencia del Angulo mediante 
iridoplastia con laser; la flecha blanca senala 

una quemadura por laser. La zona mas estrecha 

a la izquierda atin no ha sido tratada. 


Técnica 


© Se aplica anestésico tépico. 
Se instila una gota de pilocarpina al 1% y apraclonidina al 1%. 

© Con una lente de iridotomia, se realizan una o dos quemaduras 
por sector horario en la periferia, con 500 pm de tamajio, 100- 
400 mW de potencia y 0,2-0,5 s de duracion, procurando causar 
una leve contraccion visible del iris. 

© = Tras el laser se administra apraclonidina al 1% (puede darse pro- 
filaxis oral, por ejemplo, acetazolamida, si existe una neuropatia 
Optica glaucomatosa avanzada). 

© Una pauta habitual consiste en ketorolaco, prednisolona al 1% 
o dexametasona al 0,1% cuatro veces al dia durante 1 semana. 

© Suele revisarse al cabo de 1-2 h, luego a la semana y posterior- 
mente en funcion de la evolucién y el estadio del glaucoma; 
muchos pacientes con neuropatia glaucomatosa avanzada pue- 
den precisar revisiones frecuentes durante las primeras semanas 
para descartar picos de PIO. 


TRABECULECTOMIA 


La trabeculectomia es una técnica de cirugia filtrante para el glauco- 

ma que rebaja la PIO mediante la creacion de una fistula, protegida 

por un tapete escleral superficial, que permite que fluya humor 

acuoso desde la camara anterior hasta el espacio subtenoniano 

(fig. 10.37). Esta indicada en las siguientes situaciones: 

© Fracaso del tratamiento conservador para conseguir un con- 
trol adecuado de la PIO. 

© £vitar el uso de demasiados farmacos. 
Deterioro progresivo a pesar de un control aparentemente 
bueno (incluidos casos con mal cumplimiento terapéutico). 

© Tratamiento primario. La enfermedad avanzada que requiere 
una presion objetivo muy baja puede tener mejor evolucién a 
largo plazo con una cirugia precoz, sobre todo en pacientes mas 
jOvenes. 

© Preferencia del paciente. En ocasiones el paciente esta desean- 
do librarse de la obligacion de un tratamiento médico crénico. 


Técnica 


Existen numerosas modificaciones técnicas; la siguiente descripcién 

corresponde basicamente al procedimiento clasico. 

© Se contrae la pupila preoperatoriamente (p. ej., con pilocarpina 
al 2%). 

@ Se coloca una sutura de traccién (normalmente en la cornea 
superior o el musculo recto). 

© Se crea en la zona superior un colgajo de conjuntiva y Tenon 
con base en el limbo o en el fornix. 

© Se elimina el tejido epiescleral y se cauterizan los vasos mayores. 

© Se practican incisiones de alrededor del 50% del grosor escleral 
para crear un tapete laminar «en trampilla» (fig. 10.38A). Este 
tapete puede ser rectangular (3 X 3-4 mm), trapezoidal 0 trian- 
gular, segun se prefiera. 

© Se diseca el tapete superficial hacia delante hasta alcanzar la 
cornea transparente (fig. 10.38B). 

© Se crea una paracentesis periférica en la cornea temporal. 


Fig. 10.37 Principios de la trabeculectomia. (A) Via 

de salida del humor acuoso tras la trabeculectomia; 
(B) representaci6n esquematica del aspecto desde 
el interior del ojo tras completar la operacién. 
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CAPITULO 
Glaucoma 1 @ 


Se entra en la CA con una anchura algo menor que la base de 
la trampilla. 

Se reseca un bloque de esclera profunda, normalmente con un 
trépano (p. ej., de Kelly —fig. 10.38C-). 

Se realiza una iridectomia periférica para prevenir el bloqueo de 
la abertura interna (fig. 10.38D); algunos cirujanos se saltan este 
paso en ojos seudofaquicos o con la camara anterior profunda. 
Se sutura el tapete escleral superficial en sus esquinas pos- 
teriores, con puntos flojos que lo dejen situado sobre el lecho 
subyacente o con suturas apretadas liberables 0 que se cortaran 
tras la operacién para reducir el riesgo de fuga postoperatoria. 
Algunos cirujanos dan un punto a cada lado para evitar escapes 
laterales significativos. 

Se inyecta suero fisiologico equilibrado a través de la para- 
centesis para profundizar la camara anterior y comprobar la 
permeabilidad de la fistula. 


Fig. 10.38 Técnica de la trabeculectomia. (A) Creacién del tapete escleral superficial; (B) diseccién del tapete escleral 
superficial; (C) escisi6n de tejido escleral profundo con un trépano; (D) iridectomia periférica. 


© Se sutura el colgajo de conjuntiva y Tenon. Se vuelve a irrigar 
por la paracentesis para crear una ampolla, y se comprueba que 
no hay fugas. 

© Se instila una gota de atropina al 1%; si no se ha hecho iridec- 
tom{a, puede sustituirse por pilocarpina al 2%. 

© Se inyecta corticoide y antibidtico bajo la conjuntiva inferior. 

© Se prescriben colirios de corticoides y antibidticos cuatro veces 
al dia durante 2 semanas, y se mantienen luego solo los corti- 
coides durante otras 8-12 semanas. 


Antimetabolitos en cirugia filtrante 


Indicaciones 


Los antimetabolitos coadyuvantes inhiben la respuesta de cicatriza- 
cidn natural que puede hacer fracasar una operacion filtrante. Deben 
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SY = Trabeculectomia 


usarse con cautela por sus posibles complicaciones. Normalmente 


se emplean en presencia de factores de riesgo de fracaso quirtrgico, 

aunque en glaucomas no complicados los antimetabolitos en bajas 

dosis pueden mejorar el control de la PIO a largo plazo. 

© Los factores de alto riesgo serian el glaucoma neovascular, 
fracasos previos de trabeculectomia 0 dispositivos filtrantes, y 
ciertos glaucomas secundarios (p. ej., inflamatorio, por rece- 
sion angular postraumatica y sindrome EIC). Muchos autores 
recomiendan los dispositivos de drenaje en todas o algunas de 
estas circunstancias, aunque otra alternativa seria una trabecu- 
lectomia reforzada con mitomicina C y el minishunt Ex-Press™. 

© Factores de riesgo moderado y bajo serian el uso de medica- 
cion tépica (sobre todo simpaticomiméticos) durante mas de 
3 afios, cirugia previa conjuntival o de catarata, raza negra y 
edad inferior a 40 afios. 


5-fluorouracilo 


El 5-fluorouracilo (5-FU) inhibe la proliferacion fibroblastica al 

retardar la sintesis de ADN. Es un antimetabolito menos agresivo 

que la mitomicina C (v. mas adelante), pero aun asi puede causar 

complicaciones importantes, sobre todo defectos epiteliales cornea- 

les persistentes y fugas de la ampolla. 

© El uso intraoperatorio consiste en colocar una o mas espon- 
jitas de celulosa empapadas en solucién al 50 mg/ml bajo el 
colgajo de capsula de Tenon en el sitio de la filtracion durante 
5 min antes de crear la trampilla escleral. 

© También puede emplearse en inyeccién subconjuntival post- 
operatoria (0,1 ml de solucién a 25 mg/ml o 50 mg/ml). Debe 
inyectarse lejos de la fistula, incluso en el limbo opuesto. Se han 
descrito diversos regimenes, como inyecciones diarias durante 
varios dias o solo si la ampolla de drenaje tiene un aspecto vas- 
cularizado o fibrotico indeseable; también se usan a menudo 
como medida coadyuvante cuando se hace una revision «con 
aguja» de una trabeculectomia (v. mas adelante). 


Mitomicina C 


La mitomicina C (MMC) es un agente alquilante que inhibe la 
proliferacién de fibroblastos y suprime el crecimiento vascular; es 
mucho mas potente que el 5-FU. Suele usarse intraoperatoriamente 
de forma similar a como se ha descrito para el 5-FU, y es un proto- 
colo tipico su aplicacién en concentraciones de 0,2 mg/ml durante 
2 min, aunque puede recurrirse a concentraciones mayores (p. éj., 
0,4 mg/ml) para pacientes con riesgo particularmente alto. El uso 
de concentraciones y tiempos de exposicién mas altos se asocia a 
mayor riesgo de complicaciones. Tras el uso de mitomicina C, es 
frecuente la formacién de ampollas quisticas de pared fina, que 
pueden predisponer a hipotonia crénica, fugas tardias de la ampolla 
y endoftalmitis. 


Atalamia 


El aplanamiento de la camara anterior (atalamia; figs. 10.39A y B) 
tras la trabeculectomia puede deberse a bloqueo pupilar, hiperfiltra- 
cién o glaucoma maligno. Es raro que este aplanamiento sea intenso 
y prolongado, y la camara anterior se reforma espontaneamente en 
la mayoria de los casos. No obstante, cuando no sucede asi, pueden 


surgir complicaciones graves, como sinequias anteriores periféricas, 
lesion del endotelio corneal (fig. 10.39C) y catarata (fig. 10.39D). 


Bloqueo pupilar 


Puede producirse un bloqueo pupilar cuando no hay una iridec- 

tomia permeable. 

@ Signos 
© P10 elevada y ampolla plana. 

O Prueba de Seidel negativa. 
© Iris bombé con iridectomia no permeable. 

e@ El tratamiento consiste en la aplicacién de laser YAG para 
eliminar el epitelio pigmentado del sitio de la iridectomia si 
parece que se ha eliminado casi todo el estroma anterior del iris 
(frecuente), o la creacién de una nueva iridotomia con laser. 


Hiperfiltracion 


La hiperfiltracion puede deberse a que no exista suficiente resis- 
tencia al drenaje en el tapete escleral, aunque normalmente esta 
causada por fugas de la ampolla a través de ojales inadvertidos 0 por 
un cierre incorrecto del colgajo de conjuntiva y capsula de Tenon. 
e@ Signos 

© PIO baja con una ampolla bien formada cuando hay una fuga 
del tapete escleral, o plana si hay un escape de la ampolla. 

© La prueba de Seidel es negativa si hay un escape del tapete 
escleral, pero positiva en una fuga de la ampolla (fig. 10.40A). 

© Lacornea puede mostrar signos de hipotonia, como pliegues 
de la membrana de Descemet. 

© Puede haber desprendimientos coroideos (fig. 10.40B). 

@ El tratamiento depende de la causa y del grado de atalamia. 

© El tratamiento inicial en ojos con hiperfiltracién leve, por 
ejemplo, cuando hay una fuga muy pequeifia de la ampolla, 
puede consistir simplemente en la observacion, con atropina 
para prevenir la formacion de SAP y reducir el riesgo de 
glaucoma maligno. 

o El tratamiento posterior si las medidas descritas no son 
eficaces puede consistir en un taponamiento transitorio de 
la conjuntiva para promover su cicatrizacion espontanea 
mediante un parche compresivo, una lente de contacto blan- 
da protectora de didmetro grande, un escudo de colageno o 
una concha de Simmons disefiada para este fin. 

© Eltratamiento definitivo a menudo se basa en la colocacién 
de suturas conjuntivales adicionales y, si es preciso, en la 
sutura transconjuntival del tapete escleral. Si existe una ata- 
lamia potencialmente grave, puede reformarse la camara 
anterior con viscoelastico. Rara vez es necesario drenar los 
desprendimientos coroideos. 


Glaucoma maligno 


El glaucoma maligno es raro pero bastante grave. Se debe a rotacion 
anterior de los procesos ciliares y la raiz del iris, con desviacion del 
humor acuoso (bloqueo ciliolenticular), cuyo flujo queda detenido 
en la proximidad de la pars plicata del cuerpo ciliar y se ve forzado 
a dirigirse atras hacia el vitreo. 
© Signos 

© PIO alta y ausencia de ampolla. 

© Prueba de Seidel negativa. 


booksmedicos.org 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


Fig. 10.39 Atalamia. (A) Aposici6n iridocorneal periférica; (B) aposicién de borde pupilar y cornea; (C) aposicién de cérnea 
y cristalino con edema corneal asociado; (D) catarata secundaria a atalamia. 


(Por cortesia de J. Schuman, V. Christopoulos, D. Dhaliwal, M. Kahook y R. Noecker, de ‘Lens and Glaucoma’, en Rapid Diagnosis in Ophthalmology, Mosby 
2008 - fig. A.) 


@ Tratamiento capsulotomia anterior con rotura de la hialoides anterior. 
O Se empieza el tratamiento con midriaticos (atropina al 1% Puede ser eficaz el ciclodiodo. Si fracasa el tratamiento con 


y fenilefrina al 10%) para dilatar el anillo ciliar y aumentar 
la distancia entre los procesos ciliares y el ecuador del cris- 
talino, tensando asi la zonula y llevando el cristalino hacia 
atras a su posicion normal. Puede usarse manitol intravenoso 
silos midriaticos son ineficaces, para contraer el gel vitreo y 
dejar mas espacio para que retroceda el cristalino. 

Si falla el tratamiento médico, se aplica laser de Nd:YAG 
a través de la iridectomia para romper la hialoides ante- 
rior, reducir el volumen vitreo y romper cualquier posible 
bloqueo ciliar. En ojos seudofaquicos, debe realizarse una 


laser, debe llevarse a cabo una vitrectomia por pars plana; se 
eliminara suficiente vitreo para permitir que fluya libremente 
el humor acuoso hacia la camara anterior. 


Diagnostico 


Una ampolla con buen funcionamiento debe estar ligeramente eleva- 
da, ser relativamente avascular (fig. 10.41A) y mostrar microquistes 
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Fig. 10.40 (A) Prueba de Seidel positiva: se ve un 
flujo de salida de humor acuoso delineado por una 
banda de fluorescejina; (B) imagen de campo amplio 
de desprendimientos coroideos. 


(Por cortesia de S. Chen - fig. B.) 


superficiales (pequefias formaciones esféricas transparentes que 

indican que la barrera conjuntival esta siendo atravesada por 

humor acuoso). Una mala filtracion se caracteriza por aumento 

progresivo de la PIO y una ampolla con alguna de las siguientes 

configuraciones: 

@ Plana sin vascularizacion (fig. 10.41B). 

e@ Ampolla vascularizada (fig. 10.41C) por fibrosis epiescleral. 

© Ampolla encapsulada (quiste de Tenon; fig. 10.41D), caracte- 
rizada por una cavidad llena de liquido formada por capsula 
de Tenon hipertrofica, localizada, muy elevada y en forma de 
cupula, a menudo con vasos superficiales ingurgitados. 


Causas 


Las causas de fracaso pueden clasificarse segtin el lugar de la obs- 

truccion: 

e@ Extraesclerales. Fibrosis subconjuntival y epiescleral, a veces 
con encapsulacion de la ampolla. 


@ Esclerales. Suturas del tapete escleral muy apretadas y cica- 
trizacion gradual del lecho escleral. 

@ Intraoculares. Son poco frecuentes, como bloqueo de la 
esclerectomia por vitreo, sangre 0 tejido uveal, o por diversos 
tipos de membranas finas derivadas de la cornea 0 la esclera 
circundantes. 


Tratamiento 


El tratamiento del fracaso de la filtracion depende de la causa y 

puede incluir una o mas de las siguientes medidas: 

@ «Masaje digital» del ojo. Se intenta forzar el drenaje a través de 
la fistula quirurgica mediante la compresion digital a través 
del parpado superior mientras se mira hacia abajo; puede ser 
realizado por el paciente 4-8 veces al dia durante varias semanas 
hasta que se considere que la ampolla esta estable. 

@ Puede plantearse la manipulacion de suturas a los 7-14 dias tras 
la operacion si el ojo tiene PIO alta con ampolla plana y camara 
anterior profunda. Las suturas liberables pueden cortarse o 
liberarse segun la técnica con que se colocaron. Sino se usaron 
suturas liberables, puede recurrirse a la suturdlisis con laser, con 
ayuda de una lente especifica o una goniolente de cuatro espejos 
de Zeiss. 

© Larevision con aguja de una ampolla encapsulada puede llevarse 
acabo en la lampara de hendidura o con el microscopio quirur- 
gico y anestesia topica. Puede reforzarse con 5-fluorouracilo para 
aumentar la tasa de éxitos. 

© Pueden emplearse inyecciones subconjuntivales de 5-fluo- 
rouracilo en los primeros 7-14 dias para suprimir la fibrosis 
epiescleral; se inyectan 2,5-5 mg (0,1 ml de solucion de 25- 
50 mg/ml; v. anteriormente) con una aguja de 30 G alejada de la 
fistula, repitiendo las inyecciones segtin sea necesario. 


Se produce por desintegracion de la conjuntiva que cubre la escle- 
rectomia, tipicamente tras la aplicacién perioperatoria de antimeta- 
bolitos, sobre todo mitomicina C. La necrosis del epitelio superficial 
da lugar a drenaje de humor acuoso a través de la conjuntiva. Los 
escapes no tratados pueden complicarse con infecciones 0 macu- 
lopatia hipoténica (v. capitulo 14). 

@ Signos 

oO PIO baja y ampolla quistica avascular (fig. 10.42). 

oO La prueba de Seidel puede ser inicialmente negativa, con solo 
multiples areas de tincion punteada («trasudacién»), aunque 
esto puede bastar para que haya hipotonia. La formacion 
de un orificio puede causar un escape evidente con Seidel 
positivo y PIO muy disminuida. 

oO En casos graves puede haber aplanamiento de la camara 
anterior y desprendimiento coroideo. 

@ El tratamiento puede ser dificil. Existen las siguientes opciones: 
© El tratamiento inicial es similar al de la hiperfiltracion post- 
operatoria precoz, pero rara vez tiene éxito. 

o Eltratamiento subsiguiente depende de si el escape se debe 
solo a «trasudacién» o bien a la presencia de un agujero: 
las ampollas que trasudan pueden tratarse con inyeccion 
de sangre autdloga en su interior, suturas de «compresion» 
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Fig. 10.41 Ampollas de filtraci6n. (A) Normal; (B) plana no funcionante; (C) vascularizada; (D) encapsulada (quiste de Tenon). 


Fig. 10.42 Ampolla quistica de pared fina tras 
una trabeculectomia con mitomicina. 


o sutura transconjuntival del tapete escleral, o mediante 
cirugia. 

O Los orificios de espesor total suelen requerir una revisién 
quirurgica, con avance conjuntival para cubrir la ampolla 
existente, un autoinjerto conjuntival libre o un injerto de 
membrana amnidtica tras eliminar la ampolla existente, o 
un injerto escleral para limitar el flujo a través de la escle- 
rectomia. 


Las infecciones asociadas a las operaciones filtrantes se clasifican 
como infecciones limitadas a la ampolla (blebitis) o endoftalmitis, 
aunque hay cierto solapamiento. Se calcula que la incidencia de 
blebitis tras trabeculectomia con mitomicina es de hasta un 5% al 
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afio, aunque muchos estudios registran una tasa bastante menor. 

Los pacientes que se han sometido a una trabeculectomia deben 

ser advertidos de la posibilidad de infecciones tardias y de que 

deben acudir inmediatamente si tienen enrojecimiento, secreciones 

oculares o vision borrosa. 

© Entre los factores de riesgo se incluyen blefaritis, uso de anti- 
metabolitos, antibioterapia prolongada, ampolla de situacién 
inferior o nasal y fugas de la ampolla. Las fugas tardias de la 
ampolla deben tratarse enérgicamente para reducir el riesgo de 
infeccién. 

© Patdgenos. Los mas frecuentes son Haemophilus influenzae, 
Streptococcus y Staphylococcus. El pronéstico visual, frecuente- 
mente malo, depende de la virulencia de estos gérmenes. 


Blebitis 


La blebitis es una infeccién sin afectacién del vitreo. 
© Sintomas. Malestar, enrojecimiento ocular, fotofobia y tipica- 
mente secrecion. 
@ Signos 
o Ampolla blanca que parece contener material inflamatorio 
(fig. 10.43A). 
oO La uveitis anterior puede ser leve 0 inexistente, pero hay 
casos con uveitis moderada e hipopidn. 
© Elreflejo rojo es normal. 


Tratamiento 


O Debe tomarse un raspado conjuntival, pero no debe aspirarse 
liquido de la ampolla. 

© Colirios de antibidticos de amplio espectro cada hora, por 
ejemplo, ofloxacino y una cefalosporina; esta ultima puede 
prepararse a partir de un vial intravenoso. 

o Amoxicilina-clavulanico (500/125 mg tres veces al dia) y cipro- 
floxacino (750 mg dos veces al dia) por via oral un minimo de 
5 dias; la azitromicina (500 mg diarios) es otra alternativa. 

oO Noesta claro el papel de los corticoides tépicos; pueden intro- 
ducirse cuando haya una respuesta evidente a los antibidticos. 


Endoftalmitis 


Las endoftalmitis tras cirugia filtrante, incluso aunque se traten 
precozmente, pueden evolucionar muy mal, con ceguera o incluso 
pérdida del ojo (fig. 10.43B). 
© Los sintomas suelen ser mas acusados que en la blebitis. 
© Signos 
o Ampolla blanca lechosa, como en la blebitis, pero con mayor 
gravedad. 
O Congestion intensa. 
oO Uveitis anterior marcada, siendo tipico el hipopién franco 
(fig. 10.43C). 
© Vitritis y alteracion del reflejo rojo. 
e@ Tratamiento 
oO Deben obtenerse muestras de vitreo y humor acuoso inme- 
diatamente, aunque no se retrasara el tratamiento antibidtico 
si no pueden tomarse las muestras enseguida. 
oO Antibidticos intravitreos, como en la endoftalmitis post- 
operatoria aguda tras extraccion de catarata (v. capitulo 9). 
© Tratamiento tdpico y sistémico, como en la blebitis. 


Fig. 10.43 Infeccién bacteriana del sitio de la trabeculectomia. 
(A) Blebitis; (B) tisis tras endoftalmitis por ampolla 

de filtracion; (C) endoftalmitis que presenta una intensa 
reacciOn de camara anterior con gran hipopidn. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. A y C.) 
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Conceptos generales 


En la cirugia no penetrante no se entra en la camara anterior y se 
preserva la malla trabecular interna, reduciendo asi la incidencia de 
hiperfiltracién postoperatoria con hipotonia y sus posibles secuelas. 
Se crean dos tapetes laminares esclerales concéntricos y se reseca 
el mas profundo, dejando una fina membrana formada por malla 
trabecular y membrana de Descemet a través de la cual el humor 
acuoso se difunde desde la CA al espacio subconjuntival. La cirugia 
es técnicamente dificil y requiere una diseccién meticulosa del 
tapete escleral profundo para evitar penetrar en la camara anterior 
a través de la delicada membrana de Descemet. 


Indicaciones 


La principal indicacién de la cirugia no penetrante es el GPAA, 
aunque también puede realizarse en otros glaucomas de angulo 
abierto. En general, se consigue una disminucién de la PIO menor 
que con la trabeculectomia, por lo que a menudo hay que volver a 
utilizar medicaci6n tdpica. Por eso, la cirugia filtrante convencional 
sigue siendo la técnica de eleccién cuando se requiere una PIO 


objetivo menor de 15 mmHg, aunque la cirugia penetrante se asocia 
probablemente a menor riesgo de «apagamiento» de la visién central 
cuando hay una lesion glaucomatosa avanzada. 


Técnica 


© Esclerectomia profunda (fig. 10.44). Se crea una ventana des- 
cemética para permitir que migre el humor acuoso desde la CA. 
Este fluye al espacio subconjuntival, dando lugar a una ampolla 
de filtracién poco elevada, asi como hacia rutas supracoroideas 
mas profundas. Los resultados a largo plazo pueden mejorarse 
usando un implante de colageno en la operacién y mediante 
la aplicacién postoperatoria de laser de Nd:YAG sobre la MT 
en el sitio de la operacién mediante una lente de gonioscopia 
(goniopuncidén). 

@ Viscocanalostomia. Tras crear una ventana filtrante, se iden- 
tifica y dilata el canal de Schlemm con un viscoelastico de alta 
viscosidad. Se sutura con fuerza el tapete escleral superficial 
para minimizar la salida de liquido y la formacién de una 
ampolla. Este procedimiento posiblemente causa una rotura 
microscépica inadvertida del tejido yuxtacanalicular y la malla 
trabecular. 

© Lacanaloplastia es una variante de viscocanalostomia en la que 
se realiza una canulacion de toda la circunferencia del canal de 
Schlemm con un microcatéter. 


Fig. 10.44 Cirugia de filtraci6n no penetrante: esclerectom/a profunda. (A) Diseccién del tapete escleral profundo; (B) diseccién 
en cornea transparente para exponer el canal de Schlemm; (C) implante de colageno; (D) ampolla avascular difusa poco 
elevada. 

(Por cortesia de A. Mermoud.) 
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eYism §©Dispositivos de drenaje 


@ Trabéctomo. El trabéctomo es un nuevo dispositivo de micro- 


electrocirugia que aborda el angulo ab interno, bajo visualiza- 
cién directa con una lente de gonioscopia, para eliminar una tira 
de la malla trabecular y la pared interna del canal de Schlemm 
(«trabeculotomia»). Aunque parece que no reduce la PIO tanto 
como la trabeculectomia, su perfil de seguridad es mejor. 


DISPOSITIVOS DE DRENAJE 


Dispositivos de drenaje con explantes 
epiesclerales 


Introduccion 


Los dispositivos de drenaje para glaucoma (DDG) crean una 
comunicacion entre la camara anterior y el espacio subtenoniano 
mediante un tubo fijado a un reservorio epiescleral de localizacion 
posterior. Algunos tienen valvulas sensibles a la presion para regu- 
lar la salida de humor acuoso. La reduccién de la PIO se produce 
por un flujo pasivo de humor acuoso dependiente de la presion y 
limitado por la capsula de tejido que se forma alrededor del explante 
durante las primeras semanas postoperatorias. En los ultimos afios 
se ha incrementado el uso de DDG, y un gran ensayo clinico -Tube 
Versus Trabeculectomy Study- ha demostrado su seguridad y unos 
resultados comparables a la trabeculectomia reforzada con mitomi- 
cina C. Aunque en la practica se han ampliado las indicaciones de 
los DDG, su tasa de implantacion sigue siendo significativamente 
inferior al numero de trabeculectomias. Entre los principales DDG 
se encuentran los de: 

© Molteno. Formado por un tubo de silicona conectado a una o 
dos placas de polipropileno de 13 mm de diametro (fig. 10.45). 

© Baerveldt. Este implante esta compuesto por un tubo de silico- 
na conectado a una placa de silicona de gran superficie; la silicona 
puede provocar menor reaccion tisular que el polipropileno. 

e@ Ahmed. Implante valvulado formado por un tubo de silicona 
conectado a una valvula laminar de silicona rodeada por una 
carcasa de polipropileno. El mecanismo valvular consta de dos 
finas membranas de elastdmero de silicona, con el objeto de 
reducir la hipotonia postoperatoria precoz y sus complicaciones. 


Indicaciones 


No estan bien definidas las circunstancias en que un DDG puede 

ser superior a la trabeculectomia, y deben tenerse en cuenta muchos 

factores, incluyendo la experiencia del cirujano. La introduccién 

del minishunt Ex-Press™ podria ampliar el repertorio de casos sus- 

ceptibles de trabeculectomia e incluir lo que antes se consideraban 

indicaciones claras de DDG, como el sindrome EIC. Puede plan- 

tearse el uso de un DDG en los siguientes casos, aunque no es una 

lista exhaustiva: 

© Ojos con cicatrizacién conjuntival grave que impide una disec- 
cién adecuada de la conjuntiva. 

© Glaucoma mal controlado a pesar de un trabeculectomia previa 
con antimetabolitos. 

@ Glaucoma secundario en la que una trabeculectomia estandar, 
con 0 sin antimetabolitos, tiene pocas posibilidades de éxito, 


Fig. 10.45 (A) Dispositivo de drenaje de Molteno de placa 
Unica; (B) aspecto postoperatorio. 
(Por cortesia de P Gili - fig. B.) 


como el glaucoma neovascular y el glaucoma secundario a 
traumatismo grave del segmento anterior. 

© Ciertos glaucomas congénitos en los que han fracasado las 
operaciones convencionales. 


Complicaciones 


La tasa de complicaciones graves es similar a la de la trabeculectomia 

con mitomicina. 

© Drenaje excesivo, que da lugar a hipotonia y atalamia. 

© Malposicién (fig. 10.46A), que puede originar contacto con 
el endotelio o cristalino y la consiguiente descompensacion 
corneal o catarata, respectivamente. En algunos ojos puede 
colocarse el tubo en el surco ciliar 0 por pars plana para evitar 
el riesgo de contacto con la cornea. 

@ Erosién del tubo a través de la esclera y la conjuntiva 
(fig. 10.46B). 
Descompensacion corneal por pérdida de células endoteliales. 

© Visién doble por afectacién de los musculos extraoculares; este 
riesgo puede ser mayor con algunos tipos de implantes que con 
otros. 

© Fracaso precoz del drenaje por bloqueo del extremo del tubo 
con vitreo, sangre 0 iris (fig. 10.46C). 

© Se produce fracaso tardio del drenaje en alrededor del 10% de 
los casos al afio, resultado comparable o incluso ligeramente 
mejor que el de la trabeculectomia. 
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Fig. 10.46 Complicaciones de los implantes de drenaje. 
(A) Posici6n anormal; (B) erosidn del tubo; (€) bloqueo 
por el iris. 

(Por cortesia de J. Salmon - fig. B; R. Bates - fig. C.) 


Resultados 


El resultado depende del tipo de glaucoma. En general, se consi- 
gue una PIO entre 13 y 17 mmHg, aunque a menudo se requiere 
medicacién hipotensora a medio o largo plazo. La tasa de éxitos 
en algunos trastornos como el glaucoma neovascular a menudo es 
decepcionante. La mitomicina C coadyuvante puede mejorar la tasa 
de éxitos de la cirugia con dispositivos de drenaje, aunque se asocia 
a mayor frecuencia de complicaciones. 


Ex-Press™ 


Es un stent no valvulado de titanio compatible con RM que se inser- 
ta bajo un tapete escleral mediante trabeculectomia modificada, con 
el principal objetivo de estandarizar la tasa de drenaje (fig. 10.47). 
Tras la creacion de un tapete escleral como para una trabeculecto- 
mia clasica, se penetra en la camara anterior con una aguja en vez 
de mediante la realizacion de una esclerectomia con trépano. No 
hay que practicar iridectomia periférica. La tasa de complicaciones, 
como hipotonia, parece ser menor que con la trabeculectomia 
estandar, con pocas intervenciones postoperatorias, pero el con- 
trol de la PIO es equivalente. No se suele considerar indicado en 
el glaucoma por cierre angular sin cirugia previa o simultanea de 
catarata. 


iStent® 


Consiste en un pequefio tubo de titanio con un gancho que se 
introduce ab interno en el canal de Schlemm a través de la malla 
trabecular (fig. 10.48). Consigue una reduccién adecuada de la PIO 
en glaucomas leves a moderados. La implantacién es considera- 
blemente mas sencilla que la cirugia convencional de glaucoma, 
y puede llevarse a cabo durante la facoemulsificacién. Puede 
implantarse mas de un iStent para obtener un efecto hipotensor 
mas marcado. 


Conjuntiva 


Tapete 
escleral 


Ex-Press bajo el tapete escleral 


Fig. 10.47 Minishunt Ex-Press™ colocado debajo de un tapete 
escleral. 


(Por cortesia de E. Dahan y A. Mermoud, de ‘The Ex-Press™ Miniature 
Glaucoma Implant’, en T. Shaarawy et al., Glaucoma, Elsevier 2009.) 


booksmedicos.org 


svisiy §=Hipertension ocular 


Tabla 10.3 Riesgo de padecer glaucoma en funci6on de la PIO (presion intraocular) y el espesor corneal central (ECC) 


PIO media > 25,75 mmHg 36% 13% 6% 
PIO media > 23,75 y < 25,75 mmHg 12% 10% 1% 
PIO media < 23,75 mmHg 17% 9% 2% 
ECC < 555 wm ECC > 555 y <= 588 pm ECC > 588 pm 


Tabla 10.4 Riesgo de padecer glaucoma en funci6on del cociente excavaci6n/papila (E/P) vertical y el espesor corneal 


central (ECC) 


Cociente E/P = 0,5 22% 16% 8% 
Cociente E/P > 0,3 y < 0,5 26% 16% 4% 
Cociente E/P < 0,3 15% 1% 4% 
ECC < 555 pm ECC > 555 y < 588 pm ECC > 588 pm 
Fe factores de riesgo para la conversion de la HTO en glaucoma; en las 
HI PERTENS 0 N oc U LAR tablas 10.3 y 10.4 se expone el porcentaje de pacientes con HTO que 


Definicion 

En la poblacién general, la PIO media es de 16 mmHg; dos desvia- 
ciones estandar a cada lado de este valor nos dan el rango «normal» 
de PIO de 11-21 mmHg. Sigue una distribucién gaussiana con la 
curva desplazada hacia la derecha (fig. 10.49). Se calcula que el 
4-10% de la poblacién por encima de 40 afios tiene una PIO > 
21 mmHg sin lesion glaucomatosa detectable, es decir, «hipertensién 
ocular» (HTO); se sobreentiende que no existe cierre angular y que 
no debe haber causas detectables de glaucoma secundario, aunque 
a veces se usa el termino HTO para describir un aumento de la PIO 
en estos contextos. 


Factores de riesgo para la aparicion 
de glaucoma en la HTO 


El Ocular Hypertension Treatment Study (OHTS) fue un ensayo 
clinico longitudinal multicéntrico que, ademas de investigar el efecto 
del tratamiento en la HTO (PIO < 32 mmHg), proporcion6 infor- 
macién muy valiosa sobre el efecto de una variedad de presuntos 


iSTENT 


oo, 


Imagen ampliada 


K 


Tamano real 


Imagen del iStent en un ojo 


Fig. 10.48 Dispositivo de derivaci6on trabecular iStent™. 
(Por cortesia de Glaukos Corporation.) 


probablemente sufriran glaucoma teniendo en cuenta ciertos facto- 

res clave; la mediana del seguimiento de este estudio fue de 72 meses. 

A continuacién se comentaran otros aspectos. Una limitacién de 

este estudio seria la posibilidad de que ya existiera un dafio glau- 

comatoso precoz en algunos de los casos clasificados como HTO. 

Los siguientes factores fueron significativos en un andalisis mul- 

tifactorial: 

© Presién intraocular. El riesgo de padecer glaucoma aumenta 
con el nivel de PIO. 
Edad. A mayor edad, mayor riesgo. 

© Espesor corneal central (ECC). El riesgo es mayor en ojos con 
ECC bajo, e inferior en aquellos con ECC mas alto. Esto proba- 
blemente se debe a su efecto de subestimacién y sobrestimacion 
de la PIO, aunque se ha propuesto que también podrian influir 
factores estructurales asociados, quiza en la lamina cribosa. 

© Cociente excavacion/papila (E/P). Cuanto mayor sea el cocien- 
te E/P, mas riesgo habra de glaucoma. Esto puede deberse a que 
una cabeza del nervio éptico con una excavacion grande es 
estructuralmente mas vulnerable, o quiza a que ya existe cierto 
dajio no detectado. 


Prevalencia 


16 21 
PIO (mmHg) 


Fig. 10.49 Distribuci6n de la PIO en la poblaci6n general. 
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© DEP. Una DEP elevada representa un riesgo significativo. Es 
posible que implique un dafio glaucomatoso incipiente en el 
campo visual. 

Los siguientes factores fueron significativos solo en el analisis uni- 

factorial; lo eran de forma aislada, pero dejaban de serlo si se tenian 

en cuenta los factores mencionados anteriormente. 

@ Laraza afroamericana se asocidé a mayor riesgo de glaucoma. 

© Sexo. Los varones tenian mas probabilidades de conversion a 
glaucoma. 

© La presencia de cardiopatia también se hall6 significativa. 

A continuacién se enumeran factores examinados en el OHTS que 

no se encontraron significativos: 

© Miopia, aunque se sospecha que las papilas midpicas son mas 
susceptibles a la lesion glaucomatosa con PIO mas bajas que las 
papilas emétropes. 

© Diabetes. Inicialmente se encontré un aparente efecto protec- 
tor de la diabetes, aunque un anilisis posterior con datos mas 
recientes no lo confirmo. 

© Los antecedentes familiares de glaucoma no resultaron un 
factor de riesgo de conversion. 

Otros factores no estudiados en el OHTS, pero que podrian resul- 

tar importantes, son los defectos de fibras nerviosas retinianas 

(aunque la presencia de estos podria considerarse un glaucoma 

preperimétrico; v. mas adelante) y cambios atroficos peripapilares 

especificos. 


Evaluacion clinica 


Debe realizarse la anamnesis y la exploracién igual que para el 
glaucoma (v. mas adelante). Conviene resaltar que hay que investigar 
si alguna medicacién sistémica que se esté tomando puede influir 
en la PIO, bien sea elevandola (p. ej., corticoides) o reduciéndola 
(p. ej., B-bloqueantes). 


Glaucoma preperimétrico 


Este concepto designa la existencia de un dafio glaucomatoso, que 
normalmente se manifiesta como una papila éptica sospechosa 
o con la presencia de defectos de la capa de fibras nerviosas, sin 
que haya causado alteraciones en el campo visual, normalmen- 
te examinado mediante perimetria automatizada acromatica 
estandar. 


Tratamiento 


En el OHTS, los pacientes con HTO no tratados tenian un riesgo 
acumulativo de sufrir GPAA a los 5 afios del 9,5%; el tratamien- 
to (cuyo objetivo era reducir la PIO un 20% o mas, con un valor 
de 24 mmHg 0 inferior) lo redujo al 4,4%. Por tanto, a la hora de 
decidir si se empieza o no el tratamiento, es importante tener en 
cuenta que sera necesario tratar a gran numero de pacientes para 
prevenir la aparicion de glaucoma en un solo individuo. Existen 
diversas guias terapéuticas, pero hay grandes disensiones incluso 
entre glaucomatdlogos. 
@ En general, solo deben tratarse los individuos con riesgo alto, 
aunque la opinidén del paciente puede ser decisiva. 
© La edad, y por tanto la expectativa de vida, es un factor clave 
que hay que tener en cuenta. 


CAPITULO 
Glaucoma 


10_ 


@ La mayoria de los oftalmdlogos tratan a cualquier paciente con 
una PIO de 30 mmHg 0 superior (riesgo de glaucoma a los 
5 afios > 40%). La decisién de tratar en pacientes con diversos 
perfiles de riesgo no es facil de tomar, y debe hacerse de forma 
individualizada. 

© LaHTO aumenta realmente el riesgo de oclusién venosa reti- 
niana, otro punto que debe considerarse para decidir si empezar 
el tratamiento. 

© Las opciones terapéuticas son las mismas que para el GPAA, 
aunque generalmente se adoptan medidas hipotensoras menos 
radicales; por ejemplo, se ha propuesto el uso de prostaglandinas 
en dias alternos y la TLS de baja intensidad; la cirugia filtrante 
solo esta indicada muy ocasionalmente. La cirugia de catarata 
a menudo depara una reduccion significativa de la PIO. 

© El seguimiento cuidadoso es una alternativa razonable en 
muchas circunstancias: deben tomarse campos visuales basales, 
asi como pruebas de imagen de la CFNR 0 papilas. 


GLAUCOMA PRIMARIO DE ANGULO 


ABIERTO 


Introduccion 


Definicion 

El GPAA es una enfermedad normalmente bilateral que aparece en 
la edad adulta. Se caracteriza por: 

@ PIO > 21 mmHg en algun momento. 

Lesion glaucomatosa del nervio 6ptico. 

Angulo de la camara anterior abierto. 

Defectos caracteristicos del campo visual al progresar la lesién. 


Ausencia de signos de glaucoma secundario o de una causa no 
glaucomatosa para la neuropatia dptica. 

El GPAA es el tipo de glaucoma mas prevalente en individuos de 
ascendencia europea y africana; en un metaanilisis de personas 
mayores de 70 afios, la prevalencia era del 6% en los blancos, el 
16% en los negros y alrededor del 3% en los asiaticos. Afecta por 
igual a ambos sexos. 


Factores de riesgo 


@ PIO. Cuanto mayor sea la PIO, mas alta sera la probabilidad de 
glaucoma. También es significativa una asimetria de la tension 
ocular de 4 mmHg 0 mas. 

Edad. El GPAA es mas frecuente en ancianos. 

© Raza. Es significativamente mas comun (quiza hasta cuatro 
veces), aparece a edades mas tempranas y puede ser mas dificil 
de controlar en personas negras que en blancas. 

e@ Antecedentes familiares de GPAA. Los familiares de primer 
grado de pacientes con GPAA tienen mayor riesgo. El riesgo en 
los hermanos es aproximadamente cuatro veces superior que 
en la poblacién normal, y en los hijos, dos veces superior, aun- 
que las cifras varian segun los estudios. 

© Diabetes mellitus. Muchos trabajos sugieren una correlacién 
entre diabetes y GPAA. 
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Stell §=Glaucoma primario de angulo abierto 


@ La miopia se asocia a una mayor incidencia de GPAA, y los ojos 


miopes pueden ser mas susceptibles a la lesion glaucomatosa. 
Se ha especulado que esto podria deberse a factores mecanicos, 
sobre todo en la region de la papila dptica. 

e@ Anticonceptivos. Investigaciones recientes sugieren que el uso a 
largo plazo de anticonceptivos orales aumenta sustancialmente 
el riesgo de glaucoma, quiza porque bloquea el efecto protector 
de los estrégenos. 

@ Enfermedades vasculares. Diversas enfermedades sistémicas 
con afectacién vascular pueden asociarse a glaucoma, aunque 
es dificil demostrar de forma concluyente esta relacion. Se ha 
implicado a la hipertension arterial, las enfermedades cardiovas- 
culares, la diabetes y trastornos vasoespasticos como la migrajfia. 
La mala perfusién ocular podria ser un factor de riesgo de 
progresién del glaucoma. 

© Gradiente de presion translaminar. Estudios recientes sugieren 
que la diferencia entre los niveles de PIO y de presién del LCR 
orbitario podria incrementar la probabilidad de aparicion y 
progresion de lesion glaucomatosa, quiza por la deformacion 
asociada de la lamina cribosa. 

e Area de la papila 6ptica. Las papilas grandes podrian ser mas 
vulnerables a la lesién, de nuevo por supuestos factores mecani- 
cos asociados a deformacion de la lamina cribosa segun algunos 
autores. 

© La presion de perfusion ocular es la diferencia entre la tension 
arterial y la presion intraocular, y se ha demostrado en estudios 
poblacionales que va ligada a un riesgo superior de aparicién y 
progresién de glaucoma. 


Genética 


El] GPAA se ha relacionado con al menos 20 loci del genoma huma- 
no, aunque solo hay consenso en que las mutaciones del gen MYOC, 
que codifica la proteina miocilina presente en la malla trabecular, 
y el gen OPTN, que codifica la optineurina, causan glaucoma. Se 
han descrito diferentes mutaciones del gen MYOC, aunque todavia 
no se conoce bien la funcién normal de la miocilina ni su papel en 
el glaucoma. Si un unico miembro de una familia sufre glaucoma 
antes de los 35 afios de edad, las probabilidades de que haya una 
mutacién del gen de la miocilina pueden ser hasta del 33%. Puede 
valorarse llevar a cabo la investigacion genética de un paciente y su 
familia si estan afectados tres o mas parientes de primer grado de 
dos generaciones, o con fines de investigacién. 


Sensibilidad a los corticoides 


Alrededor de uno de cada tres individuos muestra cierto grado de 
elevacién de la PIO en respuesta a una pauta de corticoides tépicos 
potentes, lo que permite dividir a la poblacién en «respondedores» 
a los corticoides y «no respondedores». Los respondedores tienen 
mas probabilidad de padecer GPAA que los no respondedores, 
y la mayoria de los pacientes con GPAA son respondedores. Los 
parientes cercanos de personas con GPAA también tienen mas pro- 
babilidad de presentar sensibilidad a los corticoides. Los corticoides 
de mayor potencia tienen mas tendencia a elevar la PIO, como 
sucede cuanto mas frecuentes sean las dosis, y esta tendencia es mas 
acusada en pacientes con GPAA y sus familiares mas cercanos. La 


administracion intraocular y periocular de corticoides, incluyendo 
la aplicacioén periocular de pomadas cutdneas y la administracién 
nasal de estos farmacos, también tienden a aumentar la PIO. Los 
corticoides sistémicos tienen mucha menor facilidad para elevar 
la PIO, pero puede haber subidas significativas, probablemente 
dependientes de la dosis, y algunos autores recomiendan el cri- 
bado de todos los pacientes que reciban corticoides sistémicos, 
especialmente si toman dexametasona. No esta claro el mecanismo 
exacto de la «sensibilidad a los corticoides», aunque parece deberse 
a alteraciones de la composicion y funcién de la malla trabecular, 
incluida una expresion anormal de la produccion de miocilina. 


Patogenia de la neuropatia 6ptica glaucomatosa 


La muerte de las células ganglionares retinianas en el glaucoma ocu- 
rre fundamentalmente por apoptosis (muerte celular programada), 
mas que por necrosis. El acontecimiento preterminal es la entrada 
del ion calcio en el cuerpo celular y un aumento del dxido nitrico 
intracelular; esta afectado intrinsecamente el metabolismo de la 
glutamina. Tras la lesidn inicial, se pone en marcha una cascada 
de fendmenos que dan lugar a proliferacién celular de astrocitos y 
glia, y alteraciones en la matriz extracelular de la lamina cribosa, 
con la consiguiente remodelacién de la cabeza del nervio dptico. 
Probablemente intervengan muchos factores, pero los mecanismos 
patogénicos siguen siendo relativamente especulativos: todavia no se 
conoce bien el proceso de la lesién glaucomatosa y su relaci6n con 
la PIO y otras posibles influencias. Pueden estar implicados uno 0 
los dos mecanismos siguientes: 
© Lesién mecanica directa de las fibras nerviosas retinianas en 
la cabeza del nervio 6ptico, quiza en el punto donde atraviesan la 
lamina cribosa; hay cada vez mas pruebas de la influencia de 
la deformabilidad mecanica de la regi6n laminar que apoyan 
esta tesis. 
© Lesion isquémica, posiblemente por compresion de los vasos 
sanguineos que irrigan la cabeza del nervio optico; esto podria 
explicar que la presién de perfusién ocular sea un factor de 
riesgo de glaucoma. 
© Vias comunes de lesién. Ambos mecanismos podrian dar lugar 
a una reduccion del flujo axoplasmico, dificultades en la llegada 
de nutrientes o retirada de productos metabdlicos, privacion de 
factores de crecimiento nervioso, lesién oxidativa e iniciacién 
de un dafio de origen inmunitario. 


Cribado 


El cribado de glaucoma en toda la poblacién no es rentable, por 
los que las recomendaciones actuales se centran en los grupos de 
alto riesgo, como individuos mayores, personas de mas de 40 afios 
con antecedentes de GPAA en algun familiar cercano y personas 
de raza negra. En estos grupos, el cribado suele llevarse a cabo 
esporadicamente mediante examenes comerciales optométricos, lo 
que podria excluir relativamente a los grupos menos privilegiados 
econdémicamente. El cribado de la poblacién solo con tonometria 
es insuficiente, ya que considera normales un numero significativo 
de casos con otros factores de GPAA, como excavacion y defectos 
campimétricos, por lo que los examenes oftalmoldégicos de cribado 
deberian incluir sistematicamente un estudio del campo visual, 
ademas de tonometria y oftalmoscopia. 
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Diagnostico 


Anamnesis 


No suele haber sintomas visuales a menos que la lesion sea 

avanzada. A veces existen defectos sintomaticos del campo 

visual central en fases precoces en presencia de un campo peri- 
férico relativamente normal. 

Antecedentes oculares. Debe investigarse especificamente: 

© Elestado refractivo, ya que la miopia aumenta el riesgo de 
GPAA, y la hipermetropia, el de glaucoma por cierre angular 
primario (GCAP). 

© Causas de glaucoma secundario, como traumatismos o 
inflamaciones oculares; las intervenciones oftalmoldgicas 
previas, incluida la cirugia refractiva, pueden afectar a la 
medicién de la PIO. 

Antecedentes familiares 

o GPAA 0 cuadros relacionados, como HTO. 

© Otras enfermedades oculares en familiares. 

Antecedentes médicos. Puede estar indicado preguntar espe- 

cificamente sobre los siguientes aspectos: 

o Asma, insuficiencia o bloqueo cardiaco y vasculopatias 
periféricas, ya que son contraindicaciones para el uso de 
B-bloqueantes. 

© Traumatismos craneales o enfermedades cerebrales, como 
accidentes vasculares, porque pueden dar lugar a atrofia 
Optica o defectos del campo visual. 

© Vasoespasmo: migrafia y fendmeno de Raynaud. 

© Diabetes, hipertension arterial y enfermedades cardiovas- 
culares, que pueden aumentar el riesgo de GPAA. 

oO El uso de anticonceptivos orales durante varios afios puede 
asociarse a mayor riesgo de glaucoma. 

Medicacion actual 

© Corticoides, incluyendo pomadas cutaneas e inhaladores. 

© Los B-bloqueantes orales pueden rebajar la PIO. 

Antecedentes sociales. El tabaco y el consumo de alcohol, sobre 

todo si se sospecha una neuropatia Optica t6xico-nutricional. 

Alergias, sobre todo si estan relacionadas con farmacos que 

puedan usarse para tratar el glaucoma, por ejemplo, a sulfamidas. 


Exploracion 


Agudeza visual. Probablemente sea normal, salvo en glaucomas 
avanzados. 

Pupilas. Hay que descartar un defecto pupilar aferente relativo 
(DPAR); su aparicion cuando no estaba presente inicialmente 
indica que se ha producido una progresién sustancial. 
Estudio de la vision cromatica, por ejemplo, con laminas de 
Ishihara, si se sospecha una neuropatia Optica no glaucomatosa. 
Examen con la lampara de hendidura, para descartar manifes- 
taciones de glaucomas secundarios, como el pigmentario y el 
seudoexfoliativo. 

Tonometria, antes de la paquimetria, y anotando la hora de la 
medicion. 

Gonioscopia. 

El examen de la papila optica para detectar cambios glaucoma- 
tosos (v. anteriormente en este capitulo) siempre deberia hacerse 
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con la pupila dilatada, a no ser que la gonioscopia no muestre 


un angulo peligrosamente estrecho. Puede usarse la luz aneritra 
para descubrir defectos de la CFNR. 


Pruebas complementarias 


Paquimetria para medir el ECC. 

La perimetria normalmente deberia realizarse antes de la 
exploracién clinica. 

Pruebas de imagen de la papila optica, la CFNR peripapilar y 
el CCG, por ejemplo, fotografia aneritra, estereofotografia de 
papilas, TCO, oftalmoscopia confocal con laser de barrido o 
polarimetria con laser de barrido. 


Defectos del campo visual 


Se cree que la lesién nerviosa en el glaucoma tiene lugar en la cabeza 


del nervio 6ptico, por lo que el defecto campimétrico resultante se 


corresponde con el patron de fibras en el area retiniana inervada. 


Los cambios precoces consisten en una mayor variabilidad de 
las respuestas en areas que luego presentaran defectos y ligeras 
asimetrias entre ambos ojos. Modalidades especiales, como la PDF 
y la PALOC, pueden demostrar defectos en fases mas tempranas. 
Pueden aparecer depresiones paracentrales pequejias (fig. 10.50) 
en fases relativamente precoces, sobre todo en el campo nasal 
superior; probablemente sean mas comunes en el GNT. 

El escal6n nasal representa una diferencia de sensibilidad por 
encima y por debajo de la linea media horizontal en el campo 
nasal; el defecto esta limitado por dicha linea, que corresponde 
al rafe horizontal de la capa de fibras nerviosas retinianas. En la 
figura 10.51 se muestran alteraciones en la papila dptica inferior 
y la TCO, con el correspondiente escalon nasal superior. 

La cufia temporal es menos comun que el escalon nasal, pero 
tiene implicaciones similares. 

Los defectos arciformes (v. fig. 10.51C) se forman por coa- 
lescencia de escotomas paracentrales. Tipicamente aparecen 
entre los 10 y 20° de la fijacion como extensiones inferiores 0 
superiores de la mancha ciega («desnudamiento de la mancha 
ciega»; fig. 10.52) alrededor de la fijacion. Con el tiempo tienden 
a extenderse circunferencialmente, siguiendo la distribucion de 
las fibras nerviosas arciformes. 

El escotoma anular se forma cuando se unen defectos arci- 
formes superiores e inferiores, normalmente en el glaucoma 
avanzado (fig. 10.53). 

Los cambios terminales se caracterizan por un pequeiio islote 
de vision central, tipicamente acompafiado de una isla temporal. 
El patron de perimetria 10-2 facilita el seguimiento del campo 
central residual. 

Los indices globales siempre deben ser tenidos en cuenta; puede 
esperarse un promedio de deterioro anual de la desviacién total 
media de poco mas de 1 dB en los pacientes tratados (fig. 10.54). 


Tratamiento 


El objetivo fundamental del tratamiento es prevenir el deterioro de 


la vision funcional durante la vida del paciente, retrasando la tasa 


de pérdida de células ganglionares a valores mas proximos a los de 


la poblacién normal. Actualmente el unico método demostrado 


El texto contintia en pagina 356 
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ANALISIS DE CAMPO UNICO 
NOMBRE: 0541171 


PRUEBA UMBRAL 24-2 CENTRAL 


MONITOR DE FIJACION: MIRADA/MANCHA CIEGA —ESTIMULO: III, BLANCO 
FONDO: 31,5 ASB 
ESTRATEGIA: SITA-STANDARD 


DIANA DE FIJACION: CENTRAL 
PERDIDAS DE FIJACION: 3/15 
ERRORES FALSOS POS.: 2% 
ERRORES FALSOS NEG.: 9% 
DURACION DE LA PRUEBA: 05:56 


FOVEA: OFF 
5 
a F 
a 
2a 
ob fd 8 
arafa 2 0 
DL Bf tz 4 
1 tt f-t Q-% “0 
eee 
1-3-2 -18}-3 -3 “8 <6 
Lb Sia 6-4 
6-2 |-16 -5 
DESVIACION 
TOTAL 


0J0: IZQUIERDO 


iD: FECHA DE NACIMIENTO: 21-03-1938 
DIAMETRO PUPILAR: FECHA: 10-08-2000 
AGUDEZA VISUAL: HORA: 11:49 A. M. 
RX:+1DE -0,75DC X 35 EDAD: 62 


DESVIACION 
EN PATRON 


1 < 5% 
#< 2% 
B<1% 
W<0,5% 


PHG 
FUERA DE LIMITES NORMALES 


DM -3,14dB P<2% 
DEP 3,52dB P<5% 


Fig. 10.50 Pequeno escotoma paracentral en un glaucoma leve-moderado. 


it 


Fig. 10.51 Glaucoma moderado-avanzado. (A) y (B) Estereofotografias de la papila que muestran una pendiente inferior 
en el rodete neurorretiniano; 
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Analisis de campo unico Ojo: izquierdo 


Nombre: 
ID: 


Prueba umbral 24-2 central 


Monitor de fijacién: mirada/mancha Estimulo: Ill, blanco Diametro pupilar: 4,8 mm Fecha: 02-09-2013 
ciega Fondo: 31,5 ASB Agudeza visual: Hora: 9:04 a. m. 
Diana de fijacion: central Estrategia: SITA-Fast RX: +2,75 DE +1,5DC X 158 Edad: 79 


Pérdidas de fijacidn: 9/14 xx 
Errores falsos POS.: 0% 
Errores falsos NEG.: 15% 
Duracion de la prueba: 05:51 


Févea: OFF 

3B B 
B a 

ot+—15 
0 

“17 -28)/-21 -19 
"6-4 -17/-15 -30 -21 "3 0 -14/-11 -27 -17 ***Baja fiabilidad de la prueba*** 
3 = <7 5 po “14-31 “1 0 -3 “1 [-6 710 -28 -26 


PHG 


“15-13-14 -20 aia 
Fuera de limites normales 


“5 19 -16 18 -24 


ICV 75% 


DM -11,85dB P<0,5% 
DEP 10,02dB P<0,5% 


Desviacion total 


H<0,5% 


a 
(©) © 2010 Cart Zeiss Meditec 
HFA II 750-41202-5.1.2/5.1.2 


Fig. 10.51 (cont.) (C) campo visual del mismo ojo que muestra un escotoma arciforme superior y un escal6n nasal 
(pero obsérvese que no es muy fiable); 
(Continua) 
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Paciente: Enfermedad: Operador: 
Fecha de nacimiento (edad): Raza: blanca Algoritmo ver: A6, 11, 0, 12 
ID: Sexo: M Médico: 


OD Importancia del CCG Mapa de la cabeza del nervio dptico 


Parametros de la CFNR) oD | ol 
Prom. CFNR 
Prom. sup. 


Prom. inf. 


del nervio 
Volumen del rodete (mm%) 0,135 0,066 


Volumen de la cabeza del 
nervio (mms) 0,308 0,157 


Parametros de la cabeza | OD ol 


T Volumen de la excavaci6n 0,031 0,052 
(mm?) - 
Parametros de la cabeza 
delnervio | oe) | oI 
Area de papila dptica (mm?) 1,87 1,56 
Cociente excavacién/area 
de papila 0,31 0,32 
Cociente E/P horizontal 0,61 0,97 
Cociente E/P vertical 0,56 0,74 
Area del rodete (mm?) 1,29 1,07 
Area de excavacion (mm?) 0,58 0,49 
Fecha de examen: 01/10/2013. Intensidad de la sefal= 44,7 Fecha de examen: 01/10/2013. Intensidad de la sefial = 40,7 
Parametros delCCG (OD 
Mapa de la cabeza del nervio dptico Importancia del CCG Prom. OCG (um) 

CCG sup. (um) 

CCG inf. (um) 

PVF (%) 

PVG (%) 

T Linea continua: OD 
Linea discontinua: Ol 
TS: ST:SN:NS i NI GIN | IT i TI 
zor } $ ¢ $ t ft 
100 iW) JAAN 
oe Coe 
oT s N T a: = ft s 
Fecha de examen: 01/10/2013. Intensidad de la sefal= 41,8 | Fecha de examen: 01/10/2013. Intensidad de la seal = 64,7 


Fig. 10.51 (cont.) (D) TCO del mismo paciente; obsérvese la anomalia inferior en el andlisis del complejo de células 
ganglionares del ojo izquierdo, que se corresponde con el escaldn nasal superior. 
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Fig.10.52 Grafica de escala de grises de un escotoma arciforme superior incipiente que se extiende desde la mancha ciega 
(«desnudamiento de la mancha ciega»). 


Fig. 10.53 Lesién glaucomatosa avanzada. 

(A) y (B) Estereofotograffas de la papila que muestran una 
marcada excavaci6on; (C) grafica de escala de grises con 
escotomas arciformes superior denso e inferior que se unen 
a un escal6n nasal superior. 


Descargado para Jose Luis Salas Mallqui (zeithk._2_1578 fPpoy aj <eayy am} > reve Puebla de ClinicalKey.es por Elsevier en abril 28, 2017. 
Para uso personal exclusivamente. No se permiten Otrds Usos Sin autorizacion. Copyright ©2017. Elsevier Inc. Todos los derechos reservados. 
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UMBRAL DE TONO GRIS UMBRAL (DB) 


19-04-1999 SITA-FAST 


FOVEA: OFF 
DM: -6,26 DB 


PF: 1/13 
DEP: 


P<0,5% 10,11DB P<0,5% 


PHG: FUERA DE LIMITES NORMALES 


FOVEA: OFF PF: 0/12 
DM: -3,22DB P<1% DEP: 669DB P<0,5% 
29-08-2000 SITA-FAST PHG: FUERA DE LiMITES NORMALES 


FOVEA: OFF PF: 1/12 
DM: -4,63DB P<1% DEP: 10,22DB P<0,5% 
22-10-2001 SITA-FAST PHG: FUERA DE LiMITES NORMALES 


DESVIACION EN PATRON 


DESVIACION TOTAL 


4,8 MM 


7% FP: 9% 


4,6 MM 


0% FP: 9% 


5,2 MM 


2% FP: 7% 


Fig. 10.54 Progresidn del defecto campimétrico y deterioro de los indices globales a lo largo de un periodo de 30 meses. 


para conseguirlo es la disminucion de la PIO. Tanto la PIO media 
alta como las variaciones sustanciales de la misma son factores 
predictivos de pérdida progresiva de campo visual en pacientes 
con glaucoma, sean de reciente diagnéstico 0 con enfermedad 
avanzada, por lo que, en estas circunstancias, debe plantearse un 
tratamiento intensivo. 


Educacion del paciente 


Hay que ofrecer una explicacién sobre la naturaleza de la enfer- 
medad y proporcionar literatura relevante. Debe concretarse el 


horario de administracién de la medicacién y hay que ensefiar al 
paciente la técnica de instilacién de los colirios. En las visitas de 
revision debe comprobarse la pericia del paciente al ponerse las 
gotas. Para aumentar el tiempo de contacto del farmaco con el 
segmento anterior y reducir la absorcién sistémica, hay que educar al 
paciente para que realice una oclusién del saco lagrimal apretandose 
con la punta del dedo en el canto medial, o bien para que cierre los 
ojos durante 3 min después de instilar la gota. Hay que explicar 
los posibles efectos adversos frecuentes 0 graves al comienzo del 
tratamiento, y preguntar si han aparecido en las visitas de revisién. 
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Objetivos del tratamiento 


Presion objetivo. Se asume que el nivel de la PIO previo al 
tratamiento ha dafiado el nervio dptico y continuara hacién- 
dolo. Debe establecerse un valor de PIO por debajo del cual se 
considera improbable que avance el dafio: la presién objetivo. 
Para ello hay que tener en cuenta la gravedad de la lesion exis- 
tente (sobre todo una excavacion E/P vertical grande o una 
desviacién media alta en el campo visual), el nivel de PIO, 
el ECC, la rapidez con la que se ha producido el dafio, si se 
conoce, y la edad y estado general del paciente; a mayor edad, 
mayor probabilidad de progresion rapida, pero también hay que 
considerar que la expectativa de vida es menor. El tratamiento 
debe mantener la PIO en este valor objetivo 0 por debajo. Sino 
se puede alcanzar con medidas conservadoras, hay que decidir 
si se opta por la cirugia o se continua el seguimiento con una 
PIO por encima del objetivo. 

Reduccion porcentual. Una estrategia alternativa es obtener 
una reduccion de la PIO en un porcentaje concreto -a menudo 
del 30%- y luego vigilar al paciente, e intentar una reduccién 
mayor si se produce progresion. Con este abordaje puede haber 
menor margen de error si ya hay un dafio avanzado, y pare- 
ce menos avalado por los trabajos de investigacién. 
Respuesta a la progresion. Al progresar la lesidn, la pérdida 
de cada célula ganglionar residual tiene proporcionalmente 
mayor impacto sobre la funcion visual y va quedando menos 
capacidad de reserva. Si el dafio progresa a pesar de haberse 
alcanzado la presion objetivo de modo constante, esta debe 
fijarse a un nivel inferior; se ha comprobado que cada mmHg 
de reduccién de la PIO se asocia una disminucion del 10% en 
la tasas de pérdida de fibras nerviosas. Si sigue empeorando la 
enfermedad a pesar de un control aparentemente bueno de 
la PIO, puede estar indicada la cirugia. 


Tratamiento médico 


Tratamiento médico inicial 

© Cualquier farmaco elegido debe prescribirse en la concentra- 
cién mas baja compatible con el efecto terapéutico deseado, 
y administrarse con la menor frecuencia posible. 

© Lo ideal es emplear el farmaco con el menor riesgo de efectos 
secundarios. 

oO Suele empezarse con un tipo de farmaco, generalmente un 
analogo de prostaglandinas 0 un B-bloqueante. 

Revision 

o El intervalo para la revisién tras empezar la medicacién se 
fijara de forma individualizada para cada paciente, pero 
habitualmente sera de 4-8 semanas. 

© Se valorara si el farmaco obtiene la PIO objetivo. 

© Sila respuesta es satisfactoria, suele fijarse una nueva revision 
a los 3-6 meses. 

© Sino hay respuesta o es pequefia, se retira el medicamento 
inicial y se prueba con otro. 

© Sihahabido una respuesta aparentemente incompleta, puede 
afiadirse otro farmaco o pasarse a una combinacion fija. 

© Cuando se usen dos medicamentos distintos, hay que pedir 
al paciente que espere 5 min antes de ponerse la segunda gota 
para evitar que se lave la primera. 
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o A veces merece la pena esperar otro mes 0 dos con el trata- 
miento antes de cambiar la pauta, ya que la respuesta puede 
mejorar con el tiempo. 

© Debe comprobarse que no hay una técnica de instilacion de 
gotas defectuosa en los casos de respuesta insatisfactoria. 

© Siempre debe tenerse presente la posibilidad de un mal cum- 
plimiento, por ejemplo, si se produce progresién a pesar de 
valores excelentes de PIO en las revisiones. 

© Cuando se administren las gotas por la mafiana, conviene 
preguntar siempre si se ha puesto la dosis de ese dia al prin- 
cipio de la visita. 

© Perimetria. Si el control de la PIO es bueno y hay un dafio glau- 
comatoso leve o moderado que no amenace significativamente a 
la vision central, suele ser suficiente con hacer perimetrias cada 
6-12 meses. 

© Gonioscopia. Debe realizarse anualmente en la mayoria de 
los pacientes, porque el Angulo de la camara anterior tiende a 
estrecharse con la edad. 

@ Examen dela papila dptica. Se llevard a cabo en cada visita, ya 
que una hemorragia papilar puede indicar dafio subsiguiente; 
las hemorragias nuevas se registraran con un dibujo o mejor 
fotograficamente. 

© Las pruebas de imagen seriadas se consideran cada vez mas 
una parte estandar del seguimiento. 

© Causas de fracaso del tratamiento 
© Presién objetivo inadecuada. Si la PIO se mantiene en la 

parte superior del rango estadisticamente normal, es relati- 
vamente frecuente la pérdida progresiva de campo. 

© Malcumplimiento del tratamiento. Ocurre aproximadamen- 
te en el 25% de los pacientes. 

© Las grandes fluctuaciones de la PIO no son raras en pacientes 
con tratamiento médico, y se asocian a mayor tendencia a la 
progresion. 

© Los pacientes pueden deteriorarse a pesar de un control 
aparentemente bueno de la PIO. Las causas pueden ser un 
mal cumplimiento ocultado, variaciones circadianas no 
conocidas o posiblemente otros mecanismos dificiles de 
detectar clinicamente, como perfusion defectuosa del nervio 
optico. En estas circunstancias, siempre debe tenerse en 
cuenta la posibilidad de otras patologias, especialmente una 
lesién compresiva. 


Trabeculoplastia con laser 


La TLS a menudo es tan eficaz como la monoterapia farmacoldgica, 
y se ha popularizado como tratamiento de primera linea. 


Cirugia 

La trabeculectomia es la intervencién quirurgica que se realiza 
mas a menudo en el GPAA. En los ultimos afios, muchos cirujanos 
han ampliado las indicaciones para implantar un dispositivo de 
drenaje, cuando anteriormente solo se reservaban para una pequefia 
minoria de casos complejos con alto riesgo de fracaso. Algunos 
autores emplean con mucha frecuencia la cirugia no penetrante 
(p. ej., esclerectomia profunda, viscocanalostomia) en el GPAA. 


La facoemulsificacién aislada a menudo se asocia a un descenso 
significativo de la PIO, pero generalmente solo se propone a los 
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pacientes que presenten una opacidad significativa del cristalino; 


puede combinarse con una operacion filtrante (facotrabeculecto- 
mia). Se cree que es mas improbable que la lesién progrese tras 
la cirugia que con tratamiento médico, probablemente porque la 
PIO resultante suele ser considerablemente inferior y con menor 
tendencia a fluctuar, y porque deja de influir el cumplimiento del 
tratamiento. 


Pronostico 


La gran mayoria de los pacientes con GPAA no se quedaran ciegos 
mientras vivan, pero la incidencia de ceguera varia considerable- 
mente en funcién de multiples factores, como la existencia de un 
dafio avanzado en el momento del diagndstico, el mal cumplimiento 
del tratamiento y el origen étnico (p. ej., el prondstico es mejor en 
los pacientes blancos que en los negros). Los datos son incom- 
pletos, pero en la poblacién blanca con GPAA, la probabilidad de 
ceguera bilateral antes de morir se ha situado histéricamente en el 
5-10%; dado que la progresion tiende a producirse a largo plazo, este 
pronéstico puede haber mejorado considerablemente con las nuevas 
estrategias terapéuticas. El tiempo medio desde el diagnéstico hasta 
el fallecimiento se ha estimado en alrededor de 15 afios. 


GLAUCOMA NORMOTENSIONAL 


Introduccion 


El glaucoma normotensional (GNT), también denominado glauco- 
ma de tension baja o glaucoma de tensién normal, suele conside- 
rarse una variante del GPAA. Se caracteriza por: 
© PIO consistentemente igual o inferior a 21 mmHg. 
© Signos de lesién del nervio éptico con un patron tipicamente 
glaucomatoso. 
@ Angulo de la camara anterior abierto. 
Pérdida de campo visual al progresar el dafio, con un patron 
que se corresponde con el aspecto del nervio. 
@ Ausencia de signos de glaucoma secundario o de una causa de 
neuropatia no glaucomatosa. 
La distincién entre GNT y GPAA se basa en el rango de PIO nor- 
mal derivado estadisticamente, que esencialmente es una division 
arbitraria sin valor clinico significativo, aunque es posible que 
exista un espectro en el que los factores independientes de la PIO 
adquieran mayor importancia relativa hacia el lado del GNT. Hasta 
dos tercios de los pacientes japoneses y el 30% de los blancos con 
glaucoma de angulo abierto tienen una PIO normal en los examenes 
iniciales. 


Patogenia 


No se han identificado de modo concluyente factores etiologicos 
diferentes a los del GPAA, aunque se han postulado diversos meca- 
nismos, como anomalias vasculares locales o sistémicas, anomalias 
estructurales del nervio éptico y enfermedad autoinmunitaria. 
Desde que suele medirse el ECC, el GNT de algunos pacientes se 
ha explicado por un ECC muy bajo y, en general, el ECC en los 
pacientes con GNT es menor que en el GPAA. Se ha descubierto que 
una pequefia proporcién de pacientes con GNT tienen marcados 


picos nocturnos de PIO, que a veces solo pueden detectarse en 
decubito supino. 


Factores de riesgo 


@ Edad. Los pacientes suelen ser mas viejos que los que tienen 
GPAA, aunque podria deberse al retraso en el diagndéstico. 

© Sexo. Algunos estudios han encontrado mayor prevalencia en 
mujeres. 

@ Raza. El GNT es mas frecuente en personas de origen japonés 
que en blancos europeos o norteamericanos. 

e@ Antecedentes familiares. La prevalencia de GPAA es mayor 
en familias de pacientes con GNT que en la poblacién normal. 
Se han identificado mutaciones del gen OPTN que codifica la 
optineurina en algunos pacientes con GNT, aunque también en 
sujetos con GPAA. 

@ ELECC es mas bajo en los pacientes con GNT que con GPAA. 
Algunos autores han encontrado una vasorregulacién anor- 
mal, especialmente migrafia y fendmeno de Raynaud, con mas 
frecuencia en el GNT que en el GPAA, aunque otros inves- 
tigadores no han observado diferencias. También podrian ser 
importantes otras enfermedades sistémicas asociadas a riesgo 
vascular, como diabetes, insuficiencia carotidea, hipertensién 
arterial e hipercoagulabilidad. 

© Hipotension sistémica, incluidas las caidas nocturnas de la 
tension arterial > 20%, sobre todo en pacientes que toman 
hipotensores orales. 

@ El sindrome de apnea del suefio obstructiva podria estar 
asociado a GNT, quiza por su efecto sobre la perfusién ocular. 

© Algunos estudios han encontrado niveles de autoanticuerpos 
mas elevados en algunos grupos de pacientes con GNT. 

© Gradiente de presion translaminar. Por término medio podria 
ser mayor que en el GPAA. 

© La presion de perfusion ocular puede ser relativamente menor 
que en el GPAA. 

© La miopia se asocia a mayor probabilidad de glaucoma y de 
progresion. 

© Las enfermedades tiroideas podrian ser mas frecuentes en el 
GNT. 


Diagnostico diferencial 


@ Siempre debe descartarse el cierre angular mediante una 
gonioscopia meticulosa con la luz apagada. 

© ECC bajo que lleve a subestimar la PIO; también se sospecha 
que un pared ocular posterior delgada puede incrementar el 
estrés mecanico en la region de la lamina cribosa. La cirugia 
refractiva previa y la ectasia corneal también pueden dar lugar 
a mediciones falsamente bajas de la PIO, a veces de forma 
espectacular. 

©@ GPAA que se presenta con una PIO aparentemente normal debi- 
do a amplias fluctuaciones circadianas. Las curvas tensionales de 
8 hen el horario de consulta pueden revelar elevaciones diurnas, 
pero la deteccién de picos nocturnos de PIO es considerable- 
mente mas costosa. 

© Episodios previos de aumento de la PIO, que pueden haberse 
debido a traumatismos oculares, uveitis, o tratamiento local o 
general con corticoides. 
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e@ Enmascaramiento por tratamientos sistémicos, como B- 
bloqueantes orales, que se hayan comenzado después de que 
hubiera un dafio glaucomatoso mantenido. 

© Resolucion espontanea de un glaucoma pigmentario. Los 
hallazgos tipicos en la exploracién del glaucoma pigmentario 
tienden a atenuarse con la edad. En algunos casos de GPAA, la 
PIO también puede normalizarse espontaneamente con el tiempo. 

@ Defectos progresivos de fibras nerviosas retinianas no 
debidos a glaucoma, como puede suceder en la degeneracién 
midpica y las drusas del nervio éptico. 

@ Anomalias congénitas de la papila que simulen una excavacién 
glaucomatosa, como las fosetas dpticas y los colobomas. 

© Lesiones neurolégicas que causen compresion del nervio dptico 
o el quiasma pueden producir defectos campimétricos parecidos 
a escotomas glaucomatosos, por lo que deben realizarse pruebas 
neurorradioldgicas si hay dudas; algunos oftalmdlogos realizan 
sistematicamente una RM cerebral en todos los casos de GNT. 

@ Laneuropatia éptica isquémica anterior (NOIA) previa puede 
dar lugar a un aspecto de la papila y un defecto de campo visual 
compatibles con glaucoma. La NOIA no arteritica a menudo 
ocurre en una papila «repleta», y debe examinarse el otro ojo 
para comprobarlo; también debe pensarse en una posible oclu- 
sion vascular retiniana previa. 

© Lesién aguda del nervio 6ptico previa, como shock hipovolé- 
mico, septicemia o traumatismo craneal. 

© Otras neuropatias dpticas (inflamatorias, infiltrativas y toxicas) 
suelen ser clinicamente evidentes, pero a veces pueden confun- 
dirse con un GNT. 


Cuadro clinico 


La anamnesis y la exploracién son basicamente las mismas que en 
el GPAA, pero hay que prestar atencién especial a algunos puntos. 
@ Anamnesis 

© Migrafia y fenomeno de Raynaud. 

© Episodios de shock. 

© Traumatismo craneal u ocular. 

© Cefalea y otros sintomas neuroldgicos (lesion intracraneal). 

© Medicaciones, por ejemplo, corticoides 0 B-bloqueantes 

sistémicos. 

© LaPIO suele estar entre 15 y 20 mmHg, pero rara vez puede ser 
mas baja. En casos asimétricos, la papila mas dafiada tipicamen- 
te corresponde al ojo con la PIO mayor. 

© Cabeza del nervio éptico 

© La cabeza del nervio dptico puede ser mas grande por tér- 
mino medio en el GNT que el GPAA. 

o El patron de excavacién es similar, pero pueden ser mas 
frecuentes las fosetas papilares adquiridas y los defectos 
focales de la capa de fibras nerviosas. 

oO Son mas habituales las alteraciones atréficas peripapilares. 

oO Las hemorragias de la papila (en astilla, de Drance 
-v. figs. 10.18A y B-) podrian ser mas frecuentes que en 
GPAA y se asocian a mayor probabilidad de progresién. 

O Una palidez desproporcionada a la excavacién debe hacer 
sospechar un diagnostico alternativo. 

© Los defectos del campo visual son basicamente los mismos 
que en el GPAA, aunque hay pruebas de que tienden a ser mas 
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préximos a la fijacion, profundos, abruptos y localizados. Proba- 


blemente en mas de la mitad de los pacientes, los cambios del 

campo no progresan durante un periodo de 5 afios o mas sin 

tratamiento. Sin embargo, quiza debido al retraso diagndstico, 
los pacientes tienden a presentarse con un dafio mas avanzado 
que en el GPAA. Es importante comprobar que el patron de los 
defectos no sugiera una lesion posterior al nervio dptico. 

© Otras pruebas complementarias son iguales que para el GPAA, 
aunque en pacientes seleccionados pueden valorarse las siguientes: 
© Estudio de factores de riesgo vascular sistémico. 

oO La medida de la tensi6n arterial puede usarse para calcular la 
presion de perfusién ocular; el registro ambulatorio durante 
24h descartara la hipotensién arterial nocturna en pacientes 
seleccionados. 

© Analisis sanguineos para otras causas de neuropatia dptica, 
como vitamina B12, acido foélico eritrocitario, hemograma 
completo, velocidad de sedimentacion globular/proteina C 
reactiva, serologia treponémica, incluida la enfermedad de 
Lyme, enzima conversora de la angiotensina, proteinograma 
y autoanticuerpos. 

oO RM cerebral. 

Ecografia duplex carotidea. 


©) 


oO La medicion del flujo sanguineo ocular (p. ej., flujometria 
laser) podria tener utilidad clinica. 


Tratamiento 


La disminucién de la PIO consigue reducir la progresién en muchos 

o la mayoria de los pacientes. No obstante, como una gran propor- 

cién de los pacientes sin tratar no sufriran deterioro (aproximada- 

mente el 50% a los 5 afios), en muchos casos debe demostrarse que 

hay progresi6n antes de iniciar el tratamiento, excepto en casos con 

lesion glaucomatosa avanzada, sobre todo si amenaza la visidn cen- 

tral, y en pacientes jévenes. Deben hacerse revisiones periddicas, 

con perimetria incluida, a intervalos de 4-6 meses inicialmente. 

© Tratamiento médico. El a-2 agonista brimonidina puede tener 
un efecto neuroprotector sobre la retina y el nervio dptico, ade- 
mas de su accion hipotensora, por lo que puede ser preferible a 
los B-bloqueantes. Los IAC, sobre todo la dorzolamida, pueden 
mejorar la perfusion ocular. Los derivados de prostaglandinas 
tienden a ejercer mayor efecto sobre la PIO, lo que puede pasar- 
se por alto. Los B-bloqueantes topicos pueden tener un efecto 
marcado sobre la tension arterial en una pequefia proporcién de 
pacientes y favorecer los descensos nocturnos, aunque los blo- 
queantes selectivos (como el betaxolol) pueden tener en realidad 
un efecto beneficioso sobre la perfusidén del nervio dptico. 

© La TPL, sobre todo la TLS, es una opcidn razonable para alcan- 
zar la PIO objetivo. 

© Lacirugia puede plantearse si se produce progresidn a pesar de 
una PIO por debajo de 15 mmHg; probablemente esta indicado 
reforzar la trabeculectomia con antimetabolitos para conseguir 
una presién mas baja. 

© El control de las enfermedades vasculares sistémicas, como 
diabetes, hipertension e hiperlipidemia, puede ser importante, 
para mejorar en teoria la perfusién del nervio dptico. 

© Algunos autores recomiendan los antagonistas del calcio por 
via oral para evitar el vasoespasmo. 
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e@ Evitar descensos de la tensién arterial. Si se detectan des- 


censos nocturnos significativos de la tensi6n arterial, puede ser 
necesario reducir la medicacién antihipertensiva, sobre todo si 
se toma al acostarse. Los B-bloqueantes no selectivos en parti- 
cular pueden causar una acusada bajada de la tension arterial 
en algunas personas. En ciertos casos hay que recomendar 
aumentar la ingesta de sal con los alimentos, en colaboracién 
con el médico cardiovascular del paciente. 

© Nose dispone todavia de neuroprotectores de eficacia confirmada; 
la memantina se usa para retrasar la muerte neuronal en algunos 
trastornos del SNC, y algunos médicos han empezado a prescribir- 
la en el glaucoma. El Ginkgo biloba (40 mg tres veces al dia) o un 
antiagregante plaquetario pueden ser utiles en casos seleccionados. 


GLAUCOMA POR CIERRE ANGULAR 


PRIMARIO 


Introduccion 


Conceptos generales 


E] término «cierre angular» designa la oclusion de la malla tra- 
becular por el iris periférico (contacto iridotrabecular; CIT), que 
obstruye el drenaje del humor acuoso. El cierre del angulo puede ser 
primario, cuando ocurre en un ojo anatémicamente predispuesto, o 
secundario a otros factores oculares o sistémicos. El GCAP puede 
ser responsable de hasta la mitad de todos los casos de glaucoma en 
el mundo, con una prevalencia especialmente elevada en individuos 
procedentes de Extremo Oriente. Se asocia tipicamente a una mayor 
velocidad de progresion y morbilidad visual que el GPAA. 


Clasificacion 


Al irse conociendo mejor la epidemiologia y los mecanismos del 
cierre angular, la clasificacion ha pasado de estar basada en los sin- 
tomas (agudo, subagudo y crénico) a reflejar las fases en la historia 
natural de la enfermedad. Asi, se tiene en cuenta que la mayoria de 
los pacientes estan asintomaticos, y hay una correlacién mejor con 
el prondstico y el tratamiento. El esquema que se presenta ha sido 
propuesto por un grupo de consenso de la Asociacién de Sociedades 
de Glaucoma Internacionales. 
© Sospecha de cierre angular primario (SCAP) 
© La gonioscopia muestra CIT en la malla trabecular posterior 
(fig. 10.55A) en tres o mas cuadrantes, pero sin SAP. 
© Muchos pacientes con menor CIT tienen indicios de cierre 
angular intermitente, por lo que podria estar justificado 
incluirlos en esta categoria si hay dos cuadrantes de CIT, 
parches de pigmento (figs. 10.55B y C) 0 incluso una entrada 
muy estrecha al angulo (quiza de 20° o menor; fig. 10.55D). 
© PIO, papila optica y campo visual normales. 
oO Ausencia de SAP. 
oO Elriesgo de GCAP a los 5 afios rondaria el 30%. 
© Cierre angular primario (CAP) 
oO La gonioscopia muestra CIT en tres 0 mas cuadrantes 
(fig. 10.56A) con aumento de la PIO o SAP (fig. 10.56B), o 
abundantes manchas de pigmento en la MT. 


© Papila optica y campo visual normales. 

© Algunos autores subdividen el CAP en no isquémico e isqué- 
mico, y en este ultimo hay hallazgos en el segmento anterior 
de episodios previos de aumento sustancial de la PIO como 
alteraciones del iris o glaukomflecken (v. fig. 10.61). 

©® Glaucoma por cierre angular primario 

© CIT en tres o mas cuadrantes, con neuropatia dptica glau- 
comatosa. 

oO La lesién del nervio dptico por un episodio previo de HTO 
grave, como en el cierre angular agudo, puede no manifes- 
tarse con la tipica excavacién glaucomatosa. 


Mecanismo 


Los mecanismos implicados en el cierre angular pueden ordenarse 
segtin el nivel anatémico (anterior o posterior) en el que actuan las 
fuerzas causantes. En muchos pacientes contribuye mas de un nivel. 
© Bloqueo pupilar relativo 
© La interrupcién del flujo fisioldgico de humor acuoso a través 
de la pupila da lugar a una diferencia de presidn entre las 
camaras anterior y posterior, con el resultante abombamien- 
to hacia delante del iris (fig. 10.57). 
© Suele resolverse anatémicamente mediante una iridotomia, 
que equipara la presién en las cdmaras anterior y posterior. 
La PIO se controlara si estaba alta siempre que el angulo 
quede suficientemente abierto, pero no si hay SAP significa- 
tivas o sigue actuando algtin mecanismo adicional de cierre 
angular. La lesién de la MT puede impedir la normalizacién 
de la PIO incluso con un dngulo anatomicamente abierto. 
oO La béveda del cristalino corresponde a la porcién del mis- 
mo situado por delante del angulo de la camara anterior; se 
define a menudo como la distancia entre el polo anterior del 
cristalino y una linea horizontal que una el espoldén escleral 
en posiciones diametralmente opuestas. Una béveda cristali- 
niana grande se asocia independientemente a cierre angular, 
aunque no esta claro si por bloqueo pupilar, bloqueo no 
pupilar (v. a continuacién) 0 ambos. 
© Bloqueo no pupilar 
© Se cree que puede ser importante en muchos pacientes de 
Extremo Oriente. 
© Se asocia a una camara anterior (CA) mas profunda que el 
bloqueo pupilar puro. 
© Los pacientes con bloqueo no pupilar, sobre todo si tienen 
iris en meseta, tienden a ser mas jévenes que los que presen- 
tan un bloqueo pupilar puro. 
oO Siempre existe un elemento de bloqueo pupilar, pero el cierre 
angular no se soluciona totalmente mediante la iridotomia. 
Se ha propuesto el término «de mecanismo mixto» para des- 
cribir al glaucoma en el que coexiste un grado significativo 
de bloqueo pupilar y no pupilar inducidos por el iris. 
o Entre los factores anatémicos concretos que pueden causarlo 
se encuentran el iris en meseta (por procesos ciliares situados 
o rotados hacia delante; fig. 10.58) y un iris mas grueso o de 
posicién mas anterior; algunos autores han introducido el 
concepto de iris periférico «en rollo grueso». Un iris peri- 
férico mas grueso puede ser relativamente importante en 
pacientes originarios de Extremo Oriente. 
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Fig. 10.55 Sospecha de cierre angular primario. (A) En la gonioscopia solo son visibles una doble linea de Schwalbe y parte 
de la malla trabecular no pigmentada; hay aposicidn del iris con la malla pigmentada; (B) manchas de pigmento en la 
malla trabecular no pigmentada vista mediante gonioscopia con indentacidn; (€) Angulo moderado, pero no excesivamente 
estrecho, para comparacion; linea de Schwalbe con poco pigmento, malla trabecular no pigmentada y malla trabecular 
pigmentada; (D) Angulo muy estrecho con la luz apagada en TCO del segmento anterior. 


Fig. 10.56 Cierre angular primario. (A) Angulo inferior cerrado en la gonioscopia; (B) SAP en la gonioscopia con indentacién 
en el Angulo superior. 
(Por cortesia de L. MacKeen - fig. A.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 
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Fig. 10.57 Cierre angular por bloqueo pupilar con convexidad 
anterior del iris y contacto iridocorneal. 


Fig. 10.58 Biomicroscopia por ultrasonidos en una configuraci6n 
de iris en meseta que muestra pérdida del surco ciliar 
por unos procesos ciliares de localizacién anterior. 


(Por cortesia de J. Schuman, V. Christopoulos, D. Dhaliwal, M. Kahook y 
R. Noecker, de ‘Lens and Glaucoma’, en Rapid Diagnosis in Ophthalmology, 
Mosby 2008.) 


© Laconfiguracion de iris en meseta se caracteriza por un plano 
del iris central plano o solo levemente convexo, a menudo 
asociado a profundidad de la camara anterior central nor- 
mal o solo ligeramente menos profunda. El receso angular 
es tipicamente muy estrecho, con una abrupta angulacién 
hacia atras del iris sobre unos procesos ciliares adelantados 
o rotados anteriormente. En la gonioscopia por indentacion 
se ve el signo caracteristico de la «doble joroba», estando 
producida la joroba central por la parte central del cristalino 
subyacente que soporta el iris, y la joroba periférica, por los 
procesos ciliares subyacentes. 

o El sindrome de iris en meseta describe la persistencia de 
cierre angular a pesar de una iridotomia permeable en un 
paciente con configuracién de iris en meseta; puede ser 
necesario explorar con la luz apagada o dilatar farmaco- 
ldégicamente la pupila para demostrar el cierre angular. Se 
divide en una forma completa, en la que existe oclusién de la 
MT funcional y aumento de la PIO, y otra forma incompleta 
con oclusién menos acusada y PIO normal. 


Cierre angular inducido por el cristalino. El cierre angular que 

se debe predominantemente al cristalino 0 a una causa retro- 

lenticular se considera a menudo secundario (v. mas adelante). 

© Solo incluye aquellos casos en los que un cambio repentino 
del volumen o la posicién del cristalino da lugar a una ele- 
vacion aguda o subaguda de la PIO. 

oO Normalmente por progresién rapida de una catarata intu- 
mescente (glaucoma facomérfico) o por subluxacién anterior 
del cristalino. 

oO Se puede considerar que practicamente todos los casos de 
bloqueo pupilar tienen un elemento facomérfico que aumen- 
ta con la edad al ir creciendo el cristalino. 

Retrolenticular 

oO Glaucoma maligno («bloqueo ciliolenticular»; v. anteriormente). 

O Causas del segmento posterior que provocan cierre angular 
secundario). 

Se ha propuesto la etiqueta de «mecanismo combinado» cuando 

coexisten elementos de cierre angular y glaucoma de angulo abierto. 

Se ha postulado que la disminucién del drenaje del humor 

acuoso en el cierre angular se debe a los siguientes mecanismos 

en grado variable: 

© Obstruccién por aposicién del iris. 

oO Degeneracion de la propia MT por contacto crénico 0 
intermitente con el iris o por lesion mantenida causada por 
elevacion de la PIO. 

© Oclusién permanente de la MT por SAP; el prondstico para 
el control de la PIO se correlaciona bien con la extension de 
las SAP. 


Factores de riesgo 


Edad. La media de edad de presentacién del bloqueo pupilar rela- 
tivo es de unos 60 afios. Las formas de cierre angular primario por 
bloqueo no pupilar tienden a ocurrir en edades mas tempranas. 
Sexo. Las mujeres se ven afectadas mas a menudo que los hombres. 
Raza. Especialmente prevalente en Asia Oriental y la India; en la 
primera, el bloqueo no pupilar es relativamente mas significativo. 
Antecedentes familiares. Los factores genéticos son importan- 
tes, pero no se conocen bien, y la prevalencia de cierre angular 
es mayor entre los parientes. 

Refraccion. Los ojos con bloqueo pupilar «puro» son tipica- 
mente hipermétropes, aunque no hay una distincién tan clara 
en el bloqueo no pupilar, que puede ocurrir incluso en ojos 
miopes. Hasta un sexto de los pacientes con hipermetropia de 
1D o mas presentan SCAP, por lo que debe plantearse hacer una 
gonioscopia por sistema en todos los hipermétropes. 
Longitud axial. Los ojos cortos tienden a tener una CA menos 
profunda (fig. 10.59). Los ojos nanoftalmicos muestran una lon- 
gitud axial muy pequefia con un cristalino proporcionalmente 
grande, por lo que tienen un riesgo especial. 


Diagnostico 


Sintomas 


La mayoria de los pacientes con cierre angular estan asintomati- 
cos, incluso la mayoria de los que tienen aumento intermitente 
o crénico de la PIO. 
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La CA esta aplanada y suele haber turbidez del humor acuoso. 
e Es clasica la presencia de una pupila en semimidriasis ovalada 
verticalmente (fig. 10.60B). 
e = Elotro ojo muestra tipicamente un Angulo estrecho; si no es asi, 
debe pensarse en un cierre secundario. 
e@ CAPA resuelto 
© Fase precoz: PIO baja (agotamiento del cuerpo ciliar y efecto 
del tratamiento intensivo), pliegues en la membrana de Des- 
cemet sila PIO se ha reducido rapidamente (fig. 10.61A), con- 
gestion de la cabeza del nervio optico y pliegues coroideos. 
© Fase tardia: atrofia de iris en espiral, glaukomflecken (focos 
blancos de necrosis en la superficie del cristalino) y otras for- 
mas de catarata, y pupila irregular por lesion de los musculos 
esfinter o dilatador del iris y sinequias posteriores (fig. 10.61B); 
el nervio 6ptico puede ser normal o mostrar diversos signos 


de lesion, como palidez 0 excavacion (fig. 10.61C). 


Fig. 10.59 Camara anterior poco profunda. 


© Puede presentarse con leves sintomas intermitentes de visién 
borrosa («la habitacion esta llena de humo») y halos («arco 
iris alrededor de las luces») por edema epitelial corneal, o de 
forma aguda con reduccion marcada de vision, enrojecimiento 
y dolor ocular o periocular mas cefalea; también puede haber 
dolor abdominal y otros sintomas gastrointestinales. 

© Puede haber factores precipitantes, como ver la televisién en 
una habitacién en penumbra, la midriasis o raramente la miosis 
farmacoldgica, adoptar una posicion semiprona (p. ej., lectura), 
estrés emocional agudo y, en ocasiones, medicaciones sistémicas: 
parasimpaticoliticos o simpaticomimeéticos, como inhaladores, 
parches para la cinetosis y antigripales (efecto midriatico), topira- 
mato y otros derivados de sulfamidas (derrame del cuerpo ciliar). 


Signos 


@ Presentacion cronica 

O La AV es normal a menos que haya dafio avanzado. 

© La profundidad de la CA es relativamente menor en el blo- 
queo pupilar relativo que en el bloqueo no pupilar. 

© La elevacién de la PIO puede ser solo intermitente. 

o El cierre angular «reptante» se caracteriza por un avance 
gradual en banda hacia delante de la insercién aparente 
del iris. Empieza en la parte mas profunda del Angulo y se 
extiende circunferencialmente. 

o EI CIT intermitente puede asociarse a formacién de SAP 
discretas, lesiones individuales de aspecto piramidal («en 
dientes de sierra»). 

© Los signos del nervio dptico dependen de la gravedad de la 


lesion. 
© Cierre angular primario agudo (CAPA). 
La agudeza visual suele encontrarse entre 1/10 y movimientos 0. id 
de la mano. 


Fig. 10.60 Cierre angular primario agudo (congestivo). 
(A) Edema corneal epitelial, con multitud de diminutos 
Hiperemia conjuntival con congestion periqueratica violacea. quistes epiteliales; (B) pupila ovalada verticalmente 

@ Edema epitelial de la cérnea (fig. 10.60A; v. también capitulo 6). en semimidriasis. 


©@ La PIO suele estar muy alta (50-100 mmHg). 
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Fig. 10.61 Cierre angular primario agudo resuelto. (A) Edema 
corneal estromal y pliegues en la membrana de Descemet; 
(B) glaukomflecken, atrofia del iris en espiral, pupila dilatada 
y sinequias posteriores; (C) atrofia 6ptica con palidez 
y excavaci6n combinadas. 


© Cuanto mas haya durado el ataque de CAPA y mayor sea la 
extension de las SAP resultantes, mas dificil sera controlar 
la PIO solo con tratamiento médico. 
Cierre angular subagudo. Este término se usa a veces para des- 
cribir el cuadro clinico de episodios intermitentes de CAPA leve 
o moderado que se resuelven espontaneamente, por lo general 
en pacientes con predominio de bloqueo pupilar. La evolucién 
clinica puede ser cronica o culminar en un episodio de CAPA 
mas grave 0 que no se resuelva. 


Pruebas complementarias 


La TCO del segmento anterior (TCO-SA; v. fig. 10.55D), la 

biomicroscopia por ultrasonidos o la fotografia Scheimpflug 

pueden servir para complementar los hallazgos gonioscépicos 

y educar al paciente. 

La medicion de la profundidad de la camara anterior es util 

en algunos casos. 

Biometria si se plantea extraer el cristalino. 

Ecografia del segmento posterior en casos atipicos para des- 

cartar causas de cierre angular secundario. 

Pruebas de provocacion. Pueden ayudar a tomar una decision 

en ciertas circunstancias, como para valorar la propensién a 

padecer un incremento brusco de la PIO en angulos que solo 

se han abierto parcialmente tras la iridotomia, y asi determinar 

si estarian indicadas otras intervenciones (p. ej., iridoplastia). 

oO La midriasis farmacolégica probablemente no sea muy dis- 
criminativa. Comporta un pequefo riesgo de precipitar un 
CAPA en pacientes susceptibles sin iridotomia permeable. 

O Prueba de provocacién del dectibito prono en penumbra 
(PPDPP): el paciente se sienta en una habitacién oscura con 
la cara hacia abajo durante 1h sin dormirse (el suefio induce 
miosis). Se mide la PIO (inmediatamente después, ya que 
la PIO puede normalizarse muy rapidamente), y a menudo 
se considera positivo un aumento de la PIO de 8 mmHg o 
mas; no es raro un resultado positivo en ojos normales, por 
lo que debe realizarse una TCO-SA 0 una gonioscopia sin 
indentacién para confirmar que haya un aspecto del angulo 
compatible. La extraccién del cristalino evita practicamente 
siempre una respuesta positiva. 


Diagnostico diferencial de la hipertension 
ocular aguda 


Cierre angular facogénico por un cristalino intumescente o 
subluxado. 

Glaucoma maligno, sobre todo si ha habido recientemente una 
operacion intraocular. 

Otras causas de cierre angular secundario, con o sin bloqueo 
pupilar (v. mas adelante). 

E] glaucoma neovascular en ocasiones puede producir la apa- 
ricion brusca de dolor y congestion. 

Uveitis hipertensiva, por ejemplo, iridociclitis con trabeculitis 
(sobre todo por herpesvirus, incluido el citomegalovirus), crisis 
glaucomatociclitica (sindrome de Posner-Schlossman). 
Escleritis (rara vez epiescleritis) con o sin cierre angular. 
Dispersion pigmentaria. 

Seudoexfoliacién. 
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Lesiones orbitarias 0 retroorbitarias, como inflamacidén orbi- 
taria, hemorragia retrobulbar o fistula carotidocavernosa. 


SCAP 


Iridotomia con laser (fig. 10.62). 

Si persiste un CIT significativo tras la iridotomia, puede optarse 
por la observacién (lo mas habitual), la iridoplastia con laser o la 
profilaxis a largo plazo con pilocarpina, por ejemplo, al 1% dos 
veces al dia; en algunos pacientes pueden ser utiles las pruebas 
de provocacion. Si existe una catarata sintomatica, su extraccién 
abre definitivamente el angulo. Sila PIO esta elevada, estariamos 
por definicion ante un CAP. 


CAP y GCAP 


El tratamiento es el mismo que en la SCAP, aunque con mas 
tendencia a emprender nuevas intervenciones si no se ha abierto 
adecuadamente el angulo tras la iridotomia, sobre todo sila PIO 
sigue elevada. 

La urgencia y la intensidad del tratamiento, y la frecuencia de 
las revisiones se ajustan a las circunstancias de cada paciente, 


‘B) 


Fig. 10.62 Efecto de la iridotomia periférica. (A) Angulo muy 
estrecho antes del tratamiento; (B) Angulo sustancialmente 
mas amplio tras el laser; se obServan manchas 

de pigmento. 


teniendo en cuenta la PIO, el grado del cierre angular y la lesion 
glaucomatosa si la hubiera. 

Puede requerirse un tratamiento médico similar al del GPAA en 
ojos con cierre sinequial significativo o con aumento persistente 
de la PIO a pesar de que el angulo esté abierto. 


CAPA 


@ Tratamiento inicial 


oO El paciente debe tumbarse en dectbito supino para intentar 
que el cristalino se desplace hacia atras por la gravedad. 

© Seadministran 500 mg de acetazolamida por via intravenosa 
sila PIO es > 50 mmHg, y por via oral (pero no de liberacion 
retardada) si es < 50 mmHg. 

O Si el tratamiento es intravenoso, puede afiadirse una dosis 
oral de 500 mg de acetazolamida siempre que el peso corpo- 
ral del paciente no sea pequefio. Estaria contraindicado en 
la alergia a las sulfamidas y en el cierre angular secundario 
a topiramato u otros derivados de las sulfamidas. 

oO Una unica dosis de apraclonidina al 0,5 0 1%, timolol al 
0;5% y prednisolona al 1% o dexametasona al 0,1% en el ojo 
afectado, dejando pasar 5 min entre cada una de ellas. 

o Pilocarpina al 2-4%, una gota en el ojo afectado, que se 
repite a la media hora; una gota al 1% en el otro ojo. Algunos 
oftalmdlogos no aplican pilocarpina hasta que se haya pro- 
ducido un descenso significativo de la PIO, ya que, cuando 
la tensidn esta muy alta, la isquemia puede impedir que la 
pilocarpina actte correctamente, y una dosis excesiva con- 
lleva el riesgo de toxicidad y puede ejercer un vector hacia 
delante. 

O Puede ser necesario utilizar analgésicos y antieméticos. 

Casos resistentes 

© Indentacién en el centro de la cérnea con un gancho de 
estrabismo o una goniolente de indentacién para forzar 
al humor acuoso hacia el Angulo; el edema epitelial puede 
aclararse antes con glicerol topico al 50% para mejorar la 
visualizacién y evitar abrasiones. 

oO Seguir con pilocarpina al 2-4%, timolol al 0,5%, apracloni- 
dina al 1% y corticoide tdpico. 

O Manitol al 20%, 1-2 g/kg por via intravenosa durante 1h, o 
glicerol al 50%, 1 g/kg, o isosorbida oral, 1-1,5 g/kg, siempre 
que no haya contraindicaciones. 

oO Iridotomia o iridoplastia precoz con laser una vez que se 
haya aclarado el edema corneal con glicerol. 

O Puede practicarse una paracentesis, pero comporta riesgos 
significativos. 

O Opciones quirtrgicas: iridectomia periférica, extraccién del 
cristalino, goniosinequidlisis, trabeculectomia y ciclodiodo. 

Tratamiento médico posterior 

© Pilocarpina al 2% cuatro veces al dia en el ojo afectado y al 
1% cuatro veces al dia en el otro ojo. 

© Corticoides tépicos (prednisolona al 1% o dexametasona al 
0,1%) cuatro veces al dia si el ojo muestra inflamacion aguda. 

oO Debe continuarse con alguno o todos los siguientes farmacos 
si es necesario segtin la respuesta: timolol al 0,5% dos veces 
al dia, apraclonidina al 1% tres veces al dia y acetazolamida 
oral (250 mg) cuatro veces al dia. 
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Kielem! Seudoexfoliacion 


© La iridotomia con laser bilateral se realizara una vez que se 


haya abortado el ataque, lo que se manifiesta por una cornea 
transparente y una PIO preferiblemente normalizada. Los cor- 
ticoides topicos y cualquier hipotensor que sea necesario se 
continuardan al menos durante 1 semana. 

© El tratamiento posterior es similar al del CAP/GCAP crénico 
tras iridotomia. No se demorara la cirugia de catarata, sobre 
todo si se sospecha un elemento facomérfico significativo. 
A veces se requiere una trabeculectomia por elevacion persistente 
de la PIO a pesar de haber abierto satisfactoriamente el angulo. 


CLASIFICACION DEL GLAUCOMA 


SECUNDARIO 


De angulo abierto 


El glaucoma secundario de angulo abierto puede subdividirse segun 

el sitio de obstruccién del drenaje del humor acuoso. 

© Pretrabecular, cuando el drenaje de humor acuoso esta obs- 
truido por una membrana que cubre la malla trabecular 
(fig. 10.63A); dicha membrana puede estar compuesta por: 
©. Tejido fibrovascular (glaucoma neovascular). 
© Proliferacién membranosa de células endoteliales (sindrome 

EIC). 
© Proliferacion membranosa de células epiteliales (invasién 
epitelial). 

@ Trabecular, cuando la obstruccién se produce por «atranque» 
en la malla trabecular (fig. 10.63B) y cambios degenerativos 
secundarios. 
© Particulas de pigmento (glaucoma pigmentario). 
© Hematies (glaucoma hemolitico). 
© Hematies degenerados (glaucoma de células fantasma). 
© Macrofagos y proteinas del cristalino (glaucoma facolitico). 
© Proteinas (probablemente intervienen en la uveitis hiper- 

tensiva). 


[e) 


Material de seudoexfoliacién (glaucoma seudoexfoliativo). 


oO 


Los glaucomas trabeculares también pueden deberse a alte- 
racion de las propias fibras trabeculares por edema (p. ej.; 
trabeculitis en uveitis hipertensiva) o cicatrizacion (p. ej., pos- 
recesion traumatica del angulo). 
© Postrabecular, en el que la malla trabecular es normal, pero el 
drenaje de humor acuoso se ve dificultado por una elevacién 
de la presion venosa epiescleral. 
oO Fistula carotidocavernosa. 
© Sindrome de Sturge-Weber. 
oO Obstruccion de la vena cava superior. 


Por cierre angular 


© Con bloqueo pupilar (fig. 10.63C) 
oO Reclusion pupilar (sinequias posteriores en 360°), normal- 
mente secundaria a iridociclitis recidivante. 
oO Subluxacién del cristalino. 
Glaucoma facomérfico. 


O 


oO Sindrome de bloqueo capsular con adherencias iridocapsu- 
lares en 360° en un ojo seudofaquico. 


© Bloqueo pupilar afaquico. 
oO Lente de camara anterior sin iridotomia permeable. 
© Sin bloqueo pupilar (fig. 10.63D) 
© Causas secundarias de SAP, como glaucoma neovascular 
avanzado y uveitis anterior crénica. 
oO Derrame ciliocoroideo. 


fe) 


Sindrome de bloqueo capsular sin adherencias iridocapsulares. 

© Quiste del cuerpo ciliar o iris o bien otro tumor del cuerpo 
ciliar o el segmento posterior. 

© Contraccion de tejido fibrovascular retrocristaliniano, como en la 
vitreorretinopatia proliferativa y en la retinopatia del prematuro. 

© Glaucoma maligno (bloqueo ciliolenticular). 


SEUDOEXFOLIACION 


Introduccion 


La presencia de material seudoexfoliativo (SXF) en el ojo se deno- 
mina «sindrome de seudoexfoliacién» (SSX), una causa frecuente 
de glaucoma secundario de Angulo abierto, aunque se puede pasar 
facilmente por alto si los signos son leves. Es raro antes de los 
50 afios de edad, aunque a partir de esa edad su prevalencia se 
incrementa rapidamente. Es mas frecuente en las mujeres que en los 
hombres. La prevalencia alcanza hasta el 5% en muchas poblaciones 
ancianas, pero es especialmente comtin en Escandinavia y otras 
regiones, como partes de Africa; se ha informado de tasas del 25% 
o superiores en miembros de algunos grupos étnicos con catarata 
sintomatica. La incidencia de glaucoma (GSX) en el momento del 
diagndstico de SSX es del 15-30%, y el riesgo acumulado de que los 
ojos con SSX requieran tratamiento antiglaucomatoso puede ser 
hasta del 60% a los 5 afios. Debe distinguirse de la verdadera exfo- 
liacion capsular, que se produce por exposicion crénica a radiacion 
infrarroja (catarata del «soplador de vidrio», v. fig. 9.6D). 


Patogenia 


El] SXF es un material fibrilar seudoamiloide de color blanco 
grisaceo; puede derivar de un metabolismo anormal de la matriz 
extracelular en el ojo y otros tejidos. Este material se deposita 
sobre diversas estructuras oculares, como la capsula de cristalino 
(fig. 10.64), fibras zonulares, iris, malla trabecular y conjuntiva. 
Se ha encontrado SXF en la piel y las visceras, por lo que se cree 
que el SSX es la manifestacion ocular de un trastorno sistémico; 
el SSX se asocia a mayor prevalencia de vasculopatias, hipoacusia 
y enfermedad de Alzheimer. La homocisteina plasmatica tiende a 
estar mas elevada que en los controles, y una ingesta inadecuada de 
folato en la dieta (el folato reduce la homocisteina) podria ser un 
factor de riesgo. La etiopatogenia es multifactorial, pero al menos en 
algunas poblaciones casi todos los pacientes con SSX tienen ciertos 
polimorfismos de nucledtido unico (SNP, por sus siglas en inglés) 
en el gen LOXL1, que esta implicado en la produccion de fibras de 
elastina. Sin embargo, los SNP son muy frecuentes en la poblacién 
general, y la mayoria de los individuos que los presentan no sufren 
SSX. El glaucoma de angulo abierto asociado a SXF (a veces deno- 
minado «glaucoma capsular») se debe basicamente a elevacion de 
la PIO, probablemente por mecanismos que incluyen la obstruccién 
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CAPITULO 
Glaucoma 


Fig. 10.63 Patogenia del glaucoma secundario. (A) Obstrucci6n pretrabecular; (B) obstrucci6n trabecular; (C) cierre angular 
con bloqueo pupilar; (D) cierre angular sin bloqueo pupilar. 


trabecular por SXF y el pigmento liberado del iris, con disfuncién 
degenerativa secundaria del drenaje. No obstante, se ha informado 
de mayor prevalencia de neuropatia optica glaucomatosa en ojos con 
SXF visible, pero PIO normal, y en los ojos adelfos de casos de SSX 
en los que no se observa SXF y la PIO es aparentemente normal. Las 
pruebas invasivas, como la biopsia conjuntival, suelen revelar SXF 


subclinico en los ojos adelfos. 


Cuadro clinico 


El diagnéstico suele ser casual, aunque puede haber pérdida de 
vision por glaucoma avanzado mas a menudo que en el GPAA. 
Cornea. El SXF puede depositarse sobre el endotelio, y son 
frecuentes los depdsitos pigmentarios dispersos; rara vez puede 
formarse un huso vertical (de Krukenberg), similar al que se 
ve en el sindrome de dispersion pigmentaria. Las anomalias de 
células endoteliales, como una disminucién de su densidad, son 
mas comunes de lo normal. 


© Camara anterior. A veces se ven particulas de SXF; es frecuente 


una leve turbidez del humor acuoso por alteracién de la barrera 
hematoacuosa. 

Iris. Depositos granulares de SXF (fig. 10.65A), pérdida de la 
gorguera pupilar y defectos parcheados a la transiluminacién 
(figs. 10.65B y C) en el borde pupilar. 

Cristalino. La capsula anterior del cristalino muestra tipica- 
mente un disco central y una capa periférica con indentaciones 
radiales de material de SXE, separadas por una zona transparen- 
te mantenida por la abrasion pupilar (fig. 10.65D). A menudo 
el deposito capsular periférico solo es visible al dilatar la pupila 
(fig. 10.65E). Los depésitos pueden formar copos, con bordes 
enrollados. Aumenta la frecuencia de catarata. Puede haber 
facodonesis (inestabilidad del cristalino) por debilidad zonular, 
pero es rara la subluxacion espontanea. 

Angulo de la camara anterior. Es importante hacer gonioscopias 
periddicas, al menos una vez al afio en la mayoria de los casos. 
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Ristsay Dispersion pigmentaria 


Fig. 10.64 Depdsitos de material seudoexfoliativo en forma 
de arbol de Navidad sobre la capsula del cristalino. 


(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, 
Butterworth-Heinemann 2001.) 


oO Es frecuente observar hiperpigmentacién parcheada en la 
malla trabecular y la linea de Schwalbe, sobre todo en la par- 
te inferior. 

© La linea de Sampaolesi es tipica de SXF y otras causas de 
pigmentacion intensa del angulo: se trata de una banda 
irregular de pigmento situada por delante de la linea de 
Schwalbe (fig. 10.65F). 

oO Pueden verse depésitos angulares de SXF parecidos a caspa. 

oO Hay mayor riesgo de cierre angular y de glaucoma maligno 
(bloqueo ciliolenticular) posquirurgico, probablemente por 
laxitud zonular. 

© PIO. En la mayoria de los ojos, la presencia de lesion glaucoma- 
tosa se asocia a aumento de la PIO. La mayoria de los pacientes 
tienen un glaucoma cronico de Angulo abierto que suele ser 
unilateral al principio. En ocasiones, la PIO puede subir de 
modo agudo a pesar de que el angulo sea amplio, simulando 
un cierre angular agudo. 

© Pruebas complementarias. Similares a las del GPAA. 

© Prondstico. Es peor que en el GPAA; la PIO a menudo esta 
mas alta y puede mostrar muchas fluctuaciones. Puede haber 

un dafio glaucomatoso grave en el momento del diagndstico, o 

puede instaurarse con rapidez. Por tanto, es importante vigilar a 

estos pacientes estrechamente, y puede ser conveniente no dejar 

pasar mas de 6 meses entre revisiones de los pacientes con SSX. 


Tratamiento 


e@ El tratamiento médico es similar al del GPAA, aunque es mas 
frecuente que sea insuficiente. 

© La TPL probablemente es mas eficaz que en el GPAA, con una 
reduccién media de la PIO de alrededor del 30% tras la TLS. 
Hay que tener cuidado de no aplicar una energia excesiva, ya 
que la pigmentacién trabecular hace que se absorba mas, por 
lo que no son raros los picos de PIO transitorios. 


© La facoemulsificacién por si sola puede reducir significativa- 
mente la PIO, aunque puede obtenerse un mejor control si se 
combina con una trabeculectomia. Hay mayor riesgo de com- 
plicaciones, debido a la mala midriasis, a la mayor fragilidad de 
la zonula y capsula del cristalino y a la deficiencia endotelial. 
Asimismo, hay mas riesgo de picos postoperatorios de PIO, 
edema corneal, opacificacién capsular, contraccién de la cap- 
sulorrexia (fimosis capsular) y descentramiento o dislocacién 
tardia de la LIO. 

© La cirugia de filtracion en el GSX tiene una tasa de éxitos 
similar a la del GPAA. 

@ Laaspiracion trabecular aislada también parece tener al menos 
un efecto beneficioso a corto plazo, y puede realizarse simulta- 
neamente con otras intervenciones intraoculares. 


DISPERSION PIGMENTARIA 


Introduccion 


El sindrome de dispersion pigmentaria (SDP) se caracteriza por 
liberacion de granulos de pigmento desde el epitelio pigmentario 
del iris (EPI) que se depositan por todo el segmento anterior. Es 
frecuente el glaucoma pigmentario (GP) secundario. El SDP y el 
GP son mas comunes en varones, sobre todo jévenes blancos con 
miopia; también hay una mayor incidencia en mujeres ancianas 
negras con hipermetropia. Cerca de un tercio de los pacientes con 
SDP sufriran aumento de la PIO 0 glaucoma al cabo de 15 afios. 
Aunque el SDP es raro en los individuos negros, el GP tiende a 
ser mas grave que en los blancos. La herencia es AD con pene- 
trancia incompleta al menos en algunos familiares; se han vinculado 
diversos loci genéticos, aunque parece que la base genética seria 
multifactorial. La miopia es un factor de riesgo de manifestaciones 
clinicas, y los grados mayores de miopia se asocian a glaucoma mas 
temprano y grave. Puede haber dispersion de pigmento secundaria 
en casos de traumatismos, tumor intraocular y roce de una LIO mal 
colocada sobre el EPI. 


Patogenia 


En el SDP/GP primario, la liberacién de pigmento se desencadena 
por el frotamiento de la capa posterior pigmentada del iris contra 
la zonula debido a una excesiva curvatura hacia atras de la parte 
medioperiférica del iris (fig. 10.66A). Se cree que tiene lugar un 
aumento de la presion relativa de la camara anterior respecto a la 
camara posterior por un bloqueo pupilar inverso, lo que parece 
apoyado por la observacion de que la iridotomia periférica aplana 
el iris y disminuye el contacto iridozonular (fig. 10.66B). El propio 
epitelio pigmentado puede ser anormalmente susceptible de liberar 
pigmento en los individuos afectados. La dispersién de pigmento 
disminuye a partir de la mediana edad debido a cambios fisioldgicos 
que dan lugar a un menor contacto iridozonular. Puede ocurrir una 
elevacion aguda de la PIO tras obstruccion trabecular directa por 
granulos de melanina liberados; la elevacion crénica parece deberse 
a obstruccion pigmentaria de los espacios intertrabeculares y a 
lesion de la malla trabecular secundaria a desnudamiento, colapso 
y esclerosis. Los pacientes con glaucoma pigmentario tienen mayor 
frecuencia de sensibilidad a los corticoides. 
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Fig. 10.65 Signos del segmento anterior en el sindrome de seudoexfoliaci6on. (A) SXF en el borde pupilar; (B) y (€) pérdida de 
la gorguera y defectos de transiluminaci6n del borde pupilar por atrofia del esfinter iridiano; (D) y (E) SXF sobre el cristalino; 
(F) la gonioscopia muestra hiperpigmentaci6n trabecular parcheada y una linea de Sampaolesi muy irregular. 
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Dispersion pigmentaria 


Fig. 10.66 Biomicroscopia por ultrasonidos en el sindrome 

de dispersion pigmentaria. (A) Camara anterior muy profunda 
con iris periférico curvado hacia atras; (B) aplanamiento 

del iris periférico tras la iridotomia con laser. 

(Por cortesia de J. Salmon.) 


Diagnostico 


© Presentacién. El SDP y el GP se detectan habitualmente en una 
exploracién ocular rutinaria; los pacientes miopes que suelen 
padecer el trastorno tienen mas probabilidad de someterse a 
revisiones optométricas periddicas. En ocasiones, el paciente 
acude por sintomas de pérdida visual glaucomatosa 0 por edema 
corneal debido a un aumento agudo de la PIO tras la liberacion 
de granulos de pigmento (sobre todo después del ejercicio fisi- 
co). Los signos de SDP suelen ser bilaterales, aunque a veces 
pueden ser sutiles y pasar desapercibidos. 

© Cornea. El pigmento se deposita sobre el endotelio formando 
un huso vertical (huso de Krukenberg; fig. 10.67A) en muchos 
pacientes, y su presencia puede indicar mayor riesgo de evolu- 
cion a GP. El huso tiende a menguar en casos de larga evolucion. 

@ Camara anterior (CA). La CA es tipicamente profunda. Pueden 
verse granulos de melanina flotando en el humor acuoso. 

© Iris. Se observan unos tipicos defectos radiales a la transilu- 
minacion (fig. 10.67B) de los iris mas claros, aunque son mas 
raros en los iris oscuros. Para verlos mejor debe dejarse la habi- 
tacion en penumbra e iluminar con un haz de luz pequefio y 
estrecho directamente a través de la pupila; puede aumentarse 
su visualizacion si se pide al paciente que mire hacia arriba. 
Puede haber granulos de melanina sobre la superficie del iris, 
normalmente en la parte inferior (fig. 10.67C), pero en casos 


extremos a veces hay una hiperpigmentacion difusa. Puede 
haber pérdida parcial de la gorguera pupilar. Los signos del iris 
(y otros) tienden a atenuarse con la edad. 

© Gonioscopia. El angulo es amplio en los pacientes miopes, 
que representan la mayoria de los casos, y a menudo existe 
una tipica concavidad del iris medioperiférico, que se arquea 
hacia atras. La malla trabecular esta muy pigmentada, con una 
banda posterior muy oscura de modo homogéneo en toda su 
circunferencia (fig. 10.67D). También puede verse pigmento 
sobre o por delante de la linea de Schwalbe, formando una linea 
de Sampaolesi (v. fig. 10.65F). La pigmentacién del angulo se 
reduce tipicamente con la edad. 

© Cristalino. Pueden depositarse granulos de pigmento sobre su 
superficie anterior. Puede haber una linea (banda de Scheie) 
o un anillo (de Zentmayer) de pigmento sobre la superficie 
periférica/ecuatorial alrededor de las inserciones zonulares. 

© PIO. Puede ser muy cambiante, algunos pacientes muestran 
mayores niveles y fluctuaciones mas amplias de la PIO que en el 
GPAA. Con el tiempo, el control de la PIO puede ser mas facil 
al disminuir la liberacién de pigmento y, en ocasiones, la PIO 
puede normalizarse. Puede hacerse un diagnostico erroneo de 
GNT si la PIO se ha normalizado espontaneamente y se han 
resuelto los signos de SDP. 

© Segmento posterior. Puede verse pigmentacién en la retina 
periférica, y parece que la degeneracién en empalizada es mas 
comun que en los pacientes miopes sin SDP o GP; por eso, la 
incidencia de desprendimiento de retina podria ser también 
mayor. La neuropatia optica glaucomatosa depende del estadio 
y la gravedad de la enfermedad, y puede ser muy asimétrica; es 
frecuente que un ojo tenga una lesién avanzada, y el otro, una 
relativamente leve. 


Tratamiento 


Es importante revisar periddicamente a los pacientes con SDP -al 

menos una vez al afio en los casos de bajo riesgo- para descartar la 

aparicion de HTO o lesion glaucomatosa. 

© Estilo de vida. Los tipos de ejercicio fisico donde haya sacudidas 
se han asociado a liberacion aguda de pigmento del iris, por lo 
que puede ser preferible evitar actividades como el jogging y 
subir y bajar escaleras corriendo. La pilocarpina puede tener 
un efecto profilactico en el ejercicio. 

© El tratamiento médico es similar al del GPAA. Los midticos son 
en teoria especialmente beneficiosos porque reducen el contacto 
iridozonular, ademas de facilitar el drenaje del humor acuoso. 
Sin embargo, tienen la desventaja de que empeoran la miopia y 
también comportan el riesgo de precipitar un desprendimien- 
to de retina en miopes. A menudo no son bien tolerados por 
los pacientes jovenes. La timoxamina tépica, un antagonista 
a-adrenérgico selectivo, induce miosis sin causar espasmo de 
la acomodacion, pero también es mal tolerada porque produce 
irritacion. 

@ La TPLa menudo es eficaz. Conviene no tratar en exceso los 
ojos con un angulo muy pigmentado. 

© La iridotomia con laser se ha propuesto para retardar la libera- 
cidn de pigmento al revertir la concavidad del iris y eliminar el 
contacto iridozonular. Puede ser especialmente util en pacientes 
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Fig. 10.67 Sindrome de dispersion pigmentaria. (A) Huso de Krukenberg; (B) defectos radiales del iris a la transiluminaci6n; 
(C) granulos de pigmento en la superficie inferior del iris; (D) banda homogénea de hiperpigmentaci6n trabecular. 


menores de 40 afios, pero no se ha demostrado de modo con- 
cluyente su efecto beneficioso. 

© Lacirugia filtrante se indica mas a menudo que en el GPAA. El 
uso de antimetabolitos coadyuvantes puede mejorar el resultado 
quirurgico, sobre todo en pacientes mas jévenes en los que hay 
mayor riesgo de fracaso. La hipotonia postoperatoria puede ser 
mas frecuente en ojos miopes jévenes. 


La despigmentacion aguda bilateral del iris (DABI) y la transilumina- 
cion aguda bilateral del iris (TABI) se han identificado recientemente 
como sindromes clinicos idiopaticos diferenciados en los que hay 
dispersion de pigmento del iris a la camara anterior. Parece que 
afectan sobre todo a mujeres jovenes o de mediana edad, y aparecen 
espontaneamente o tras un cuadro seudogripal, y quiza después de 
tratamiento oral con antibidticos, especialmente moxifloxacino. Es 
posible que el proceso primario sea uveitico, pero hay indicios de un 
mecanismo de fototoxicidad tras sensibilizacion en individuos pre- 
dispuestos. Se presenta normalmente con enrojecimiento agudo de 


ambos ojos y fotofobia. Ambos cuadros pueden asociarse a aumento 
de la PIO, pero parece que esta elevacién es mas acusada y persis- 
tente en la TABI. Se diferencian en que la pérdida de pigmento afecta 
al estroma del iris en la DABI y a su epitelio pigmentado en la TABI, 
con ostensibles defectos de la transiluminacién del iris y midriasis 
irregular en esta ultima. Puede que la DABI y la TABI representen 
puntos diferentes de un mismo espectro patolégico. El diagnéstico 
diferencial es principalmente con la uveitis anterior virica y el SDP. 


Patogenia 


El glaucoma neovascular (GNV) se produce por una intensa neovas- 
cularizacion (rubeosis) del iris. El factor etioldgico comun es la 
isquemia retiniana crénica, difusa y grave. Se cree que el tejido 
retiniano hipoxico sintetiza factores angiogénicos para intentar 
revascularizar las areas hipOxicas; el mas importante de estos proba- 
blemente es el factor de crecimiento del endotelio vascular (VEGF). 
Estos mediadores inducen neovascularizacion tanto de la retina 
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como del segmento anterior, y esta ultima es la que inicialmente difi- 


culta el drenaje del humor acuoso en presencia de un angulo abierto, 


con la posterior evolucién a un glaucoma por cierre secundario del 


Angulo por sinequias grave y progresivo (fig. 10.68A). 


Causas 


Oclusion de la vena central de la retina isquémica. Es respon- 
sable de mas de un tercio de los casos. Hasta el 50% de los ojos 
sufren GNV tras una OVCR isquémica. La ausencia difusa de 
perfusion capilar en la retina periférica en la angiografia fluores- 
ceinica es util para predecir el riesgo de GNV subsiguiente. El 
glaucoma tipicamente ocurre 3 meses después de la oclusién 
(«glaucoma de los 100 dias»), pero se han descrito intervalos 
de desde 4 semanas hasta 2 afios. 

La diabetes mellitus es la causa de un porcentaje ligeramen- 
te inferior. El riesgo de glaucoma disminuye mediante una 
fotocoagulacion panretiniana correcta, pero puede aumentar 
tras la extraccion de catarata. La vitrectomia por pars plana en 
los diabéticos puede precipitar el GNV (el 7% en un estudio 
amplio), sobre todo si habia neovascularizacién del angulo 
preoperatoriamente. 

Las enfermedades vasculares de arterias retinianas, como la 
oclusién de la arteria central de la retina y el sindrome isqué- 
mico ocular, son causas menos frecuentes. 

Otras causas serian tumores intraoculares, desprendimiento 
de retina (DR) de larga evolucién e inflamaciones intraoculares 
cronicas. 


Cuadro clinico 


Los sintomas varian desde ninguno hasta dolor intenso, pérdida 
de vision, enrojecimiento y fotofobia. 

Cornea. La elevacion de la PIO, sobre todo cuando es marcada 
y aguda, da lugar a edema corneal. 

PIO. Puede ser normal en fases iniciales del proceso patolégico, 
pero a menudo alcanza valores muy elevados posteriormente. 
E] segmento anterior con frecuencia muestra gran congestién 
una vez que el cuadro progresa con aumento de la PIO. En fases 
avanzadas, puede aparecer hipotonia. 

Camara anterior. Puede haber turbidez, células y sinequias 
posteriores, segtin la gravedad y el estadio. A veces se presenta 
con una hemorragia en camara anterior (fig. 10.68B). 

Borde pupilar. La presencia de vasos sutiles en el borde pupilar 
es un signo precoz frecuente (fig. 10.68C), pero puede pasarse 
por alto si no se examina el iris detenidamente a gran aumento. 
El diagnéstico en esta fase probablemente mejora sustancial- 
mente el prondstico. 

Superficie del iris. Los neovasos crecen radialmente sobre la 
superficie del iris hacia el angulo (fig. 10.68D), a veces uniendo 
vasos sanguineos dilatados en el collarete. En esta fase, la PIO 
puede ser todavia normal, pero puede producirse una elevacién 
bastante aguda. 

Gonioscopia. Es frecuente que haya neovascularizacién del 
Angulo sin otros signos, sobre todo después de una OVCR, por 
lo que es importante realizar una cuidadosa gonioscopia sin 
midriasis en los ojos con riesgo; los signos precoces pueden ser 
muy sutiles, incluso en presencia de una elevacion moderada de 


la PIO. El tejido neovascular prolifera a través de la superficie 
del angulo, formando una membrana fibrovascular obstructiva 
que posteriormente se contrae y cierra el angulo. El angulo se 
va cerrando de forma circunferencial (fig. 10.68E), y da lugar 
a un aumento muy acusado de la PIO, deterioro visual grave, 
congestion del globo ocular y dolor; el prondstico visual suele 
ser malo en esta fase, aunque un tratamiento intensivo puede 
aliviar las molestias y retener algo de vision util en algunos casos. 

@ Es frecuente la catarata una vez que se establece la isquemia 
(fig. 10.68F). 

© Segmento posterior. Los signos dependen de la etiologia. Puede 
haber una neuropatia Optica glaucomatosa. 

© Pruebas complementarias. La AGF puede ser util para confir- 
mar la etiologia y delimitar la zona de isquemia. La ecografia 
en modo B ayudara a descartar causas posibles, como un DR 
cuando no se visualiza bien el segmento posterior. Se ha suge- 
rido que la TCO-SA es una herramienta util para estudiar el 
angulo. 


Tratamiento 


Es fundamental ocuparse tanto de la causa de la neovascularizacién 
como del aumento de la PIO; asimismo, es importante el tratamiento 
apropiado de la enfermedad sistémica. 

© Revisiones. Es basico hacer revisiones periddicas durante el 
periodo de alto riesgo: los primeros meses después de una 
OVCR isquémica y las primeras semanas tras una vitrectomia 
diabética. 

@ El tratamiento médico del aumento de la PIO es igual que en 
el GPAA, pero deben evitarse los midticos, y los derivados de las 
prostaglandinas se usaran con precaucién debido a su potencial 
proinflamatorio. La atropina topica al 1% una o dos veces al dia 
impedira la formacion de sinequias posteriores y SAP, y deben 
darse corticoides tdépicos si existe un grado significativo de 
inflamacion, vigilando que no causen una elevacién secundaria 
de la PIO. El tratamiento puede consistir unicamente en atro- 
pina y corticoides si no hay potencial visual. La apraclonidina 
topica y la acetazolamida oral pueden ser utiles como medida 
contemporizadora; la acetazolamida puede asociarse a dis- 
funcién renal en la diabetes, sobre todo de tipo 1, por lo que 
debe usarse con precaucién en estos pacientes. 

© La fotocoagulacién panretiniana (FPR) suele ser eficaz para 
inducir la regresion de la neovascularizacion y, si se lleva a 
cabo precozmente, evita la progresién a glaucoma. No revertira 
una membrana fibrovascular establecida. En el capitulo 13 se 
comenta cuando aplicar la FPR en la OVCR. Si no se ve bien la 
retina, la aplicacion por oftalmoscopia indirecta puede ser mas 
factible, si es necesario en el quiréfano usando ganchos de iris 
para abrir una pupila miotica por sinequias posteriores. Puede 
recurrirse a la crioterapia transescleral en ojos con medios 
opacos 0 como coadyuvante para ampliar el tratamiento a la 
retina periférica. 

© Goniofotocoagulacion. Puede aplicarse laser directamente 
a los neovasos angulares, pero ha sido abandonado mayori- 
tariamente a favor de la inyeccion intravitrea de anti- VEGF 
(v. mas adelante). También se ha descrito la aplicacién de terapia 
fotodinamica en el iris y el angulo. 
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Fig. 10.68 Glaucoma neovascular. (A) Rubeosis del iris y cierre angular por SAP; (B) hemorragia en camara anterior 

por neovasos del iris; (C) neovascularizacion incipiente del borde pupilar; (D) extensidn de los neovasos sobre la superficie 
del iris; (E) cierre angular progresivo por sinequias; (F) catarata asociada a rubeosis del iris establecida. 

(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - fig. A; C. Barry - figs. B y F; S. Chen - figs. C y D.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizaci6n es un delito. 
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© Los inhibidores del VEGF intraoculares, por ejemplo, bevaci- 
zumab en dosis de 1,25 mg en 0,05 ml, pueden ser una medida 
auxiliar eficaz mientras se espera a que la FPR haga efecto, 


sobre todo si aun no se ha establecido un cierre fibrovascular 
del angulo. La inyeccién intracameral (en CA) es una alternativa 
a la via intravitrea. La duracion del control obtenido con una 
inyeccion unica es limitada. Puede haber un riesgo sustancial 
de OVCR en el sindrome isquémico ocular. 

© Debe repararse el desprendimiento de retina si este es el factor 
causante, incluyendo la reaplicacién de un desprendimiento 
traccional diabético. 

© Procedimientos ablativos del cuerpo ciliar. Debe valorarse el 
ciclodiodo o -rara vez hoy en dia- la ciclocrioterapia si no se 
consigue controlar médicamente la PIO. Estos métodos se han 
usado tradicionalmente solo para ojos con muy poco potencial 
visual, pero pueden emplearse si la visién es razonable para 
evitar que se produzca una lesién glaucomatosa grave mien- 
tras se logra controlar la neovascularizacion. La reduccién 
de una PIO sustancialmente elevada generalmente mejora el 
confort, y el aclaramiento del edema corneal puede facilitar una 
visualizacion adecuada de la retina para la FPR. Hay que tener 
cuidado de no aplicar un tratamiento excesivo, que puede dar 
lugar a hipotonia. La ciclofotocoagulacién endoscépica es una 
alternativa al tratamiento transescleral. 

@ Puede plantearse la cirugia de filtracién sila AV es de MM 0 
mejor. Las posibles opciones incluyen la implantacién de un 
dispositivo de drenaje y la trabeculectomia con minishunt, 
mitomicina C coadyuvante y 5-fluorouracilo subconjuntival 
en el postoperatorio. Deben controlarse la neovascularizacién 
activa y la inflamacion preoperatoriamente (quiza incluso 
con tratamiento anti-VEGF preoperatorio) para mejorar las 
posibilidades de éxito quirtrgico; hay un riesgo relativamen- 
te alto de hipotonia. El tratamiento antiinflamatorio post- 
operatorio debe ser intensivo y puede incluir corticoides 
sistémicos. 

@ Lavitrectomia por pars plana con endolaser perioperatorio en 
una fase precoz puede mejorar el prondstico en ojos con hemo- 
rragia vitrea, sobre todo tras OVCR. Los anti-VEGF intravitreos 
preoperatorios también pueden ser utiles. 

@ Lainyeccion retrobulbar de alcohol es util para calmar el dolor, 
pero puede causar ptosis permanente y no aliviar la congestién. 

@ Puede valorarse la enucleacién si falla todo lo demas. 


GLAUCOMA INFLAMATORIO 


Introduccion 


Conceptos generales 


La elevacién de la PIO secundaria a inflamacion intraocular a menu- 
do representa un reto diagnéstico y terapéutico. La HTO puede ser 
transitoria e inocua, o persistente y con graves consecuencias. La 
prevalencia de glaucoma secundario aumenta con la cronicidad y 
gravedad de la inflamacion. El glaucoma secundario es especialmen- 
te frecuente en el sindrome de uveitis de Fuchs y la uveitis anterior 


crénica asociada a artritis infantil idiopatica. Es menos probable que 
una uveitis posterior afecte a las vias de drenaje del humor acuoso 
y dé lugar a elevacion de la PIO. 


Dilemas diagnosticos 


© La fluctuacién de la PIO puede ser muy acusada en el glaucoma 
uveitico, por lo que puede ser util medirla a diferentes horas en 
pacientes con valores limite. 

© Elagotamiento del cuerpo ciliar por agudizacion de una uveitis 
anterior cronica se asocia con frecuencia a un descenso de la 
PIO que puede ocultar la tendencia subyacente al glaucoma. Los 
ojos con una PIO considerablemente elevada (30-35 mmHg) 
pueden volverse hipoténicos durante la exacerbacién de la 
uveitis. La recuperacion funcional del cuerpo ciliar al remitir 
la uveitis puede asociarse a un aumento de la PIO si hay una 
afectacion permanente del drenaje. 

© La patogenia de la elevacién de la PIO puede no estar clara, al 
haber multiples posibles mecanismos. Los pacientes sensibles 
a los corticoides suelen constituir un reto terapéutico. 

© La valoracion del dafio glaucomatoso puede verse dificultada 
por la miosis u opacidades de los medios. La mala agudeza 
visual también puede impedir una perimetria fiable. 

© Lacongestion de los vasos del iris puede llevar a un diagnostico 
erréneo de GNV. 


Glaucoma por cierre angular 
con bloqueo pupilar 


Patogenia 


El cierre angular secundario se debe a la formacidn de sinequias pos- 
teriores en los 360° (reclusién pupilar), que impiden que el humor 
acuoso fluya desde la camara posterior a la anterior (fig. 10.69A). 
El consiguiente aumento de presion en la camara posterior pro- 
duce abombamiento del iris periférico hacia delante (iris bombé; 
fig. 10.69B), lo que origina aplanamiento de la camara anterior 
y aposicion del iris con la malla trabecular y la cornea periférica 
(fig. 10.69C). Si el iris esta inflamado, es facil que se pegue a la malla 
trabecular y el contacto iridocorneal se haga permanente, con la 
formacion de SAP. 


Diagnostico 


© La biomicroscopia con lampara de hendidura muestra reclu- 
sion pupilar, iris bombé y camara anterior poco profunda. 

© La gonioscopia muestra cierre angular por CIT. La técnica con 
indentacion puede servir para valorar la extensidn del cierre 
aposicional del angulo y distinguirlo del cierre sinequial. 


Glaucoma por cierre angular 
sin bloqueo pupilar 


© Patogenia. La uveitis anterior cronica da lugar al depdsito de 
células y detritos inflamatorios en el angulo (figs. 10.70A y B). 
Su posterior organizacion y contraccion arrastra el iris perifé- 
rico hacia la malla trabecular, causando un cierre angular por 
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Fig. 10.69 Cierre angular secundario con bloqueo pupilar. 
(A) Reclusion pupilar; (B) iris bombé; (C) contacto 


iridocorneal. 


Fig. 10.70 Cierre angular secundario sin bloqueo pupilar. 
(A) Depodsito de células inflamatorias en el angulo; 

(B) la gonioscopia muestra detritos inflamatorios; 

(C) cierre del Angulo por sinequias. 


(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, 
Butterworth-Heinemann 2001 - fig. A.) 
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sinequias gradual y progresivo (fig. 10.70C), con el resultado 
de un aumento de la PIO. El ojo con un Angulo previamente 
estrecho puede tener mayor riesgo. 

© Diagnéstico. La camara anterior es profunda, pero la gonios- 
copia muestra un extenso cierre angular por SAP. 


Glaucoma de angulo abierto 


En la uveitis anterior aguda 


En la uveitis anterior aguda, la PIO suele ser normal o baja por 
el agotamiento ciliar asociado. No obstante, en ocasiones tiene 
lugar un glaucoma secundario de angulo abierto por obstruccion 
del drenaje de humor acuoso, casi siempre cuando va remitiendo 
la inflamacion aguda y se recupera el funcionamiento del cuerpo 
ciliar. Este efecto, que a menudo es transitorio e inocuo, puede ser 
inducido por los corticoides 0 deberse a una combinacion de los 
siguientes mecanismos: 
© Obstruccién trabecular por células y detritos inflamatorios, 
que pueden asociarse a mayor viscosidad del humor acuoso 
por escape de proteinas de los vasos inflamados del iris. 
© Latrabeculitis aguda por inflamacion y edema de la malla trabe- 
cular con disminucién secundaria de la porosidad intertrabecular 
puede dificultar el drenaje de humor acuoso. Se cree que este 
mecanismo es especialmente relevante en la uveitis anterior 
asociada a infecciones por herpes zoster, herpes simple y otros 
virus, asi como en la retinitis toxoplasmica. 


En la uveitis anterior cronica 


En la uveitis anterior cronica, el principal mecanismo que empeo- 
ra el drenaje de humor acuoso parece ser la cicatrizacion 0 escle- 
rosis trabecular secundaria a trabeculitis crénica. No obstante, es 
dificil determinar la importancia de este factor, porque la mayoria 
de los ojos presentan también cierto grado de cierre sinequial 
del angulo. Debido al aspecto variable del angulo en la gonios- 
copia, es dificil diagnosticar con certeza una lesion trabecular. 
En algunos ojos, se observa un exudado gelatinoso sobre la malla 
trabecular. 


Tratamiento 


Médico 

@ Es mas facil controlar médicamente la PIO si el angulo esta 
completamente abierto. 

© La PIO objetivo debe ser mas baja en los ojos con neuropatia 
Optica glaucomatosa avanzada. 

© Los corticoides de accién retardada deben usarse con precau- 
cién, procurando evitarlos en pacientes con sospecha 0 certeza 
de sensibilidad a los corticoides. 

@ El efecto de los farmacos hipotensores oculares es menos pre- 
decible en la uveitis; por ejemplo, algunos casos pueden ser 
inesperadamente sensibles a los LAC tépicos. 

© Los B-bloqueantes suelen ser los farmacos de primera eleccién. 

© Hay que evitar, si es posible, los derivados de prostaglandinas 
porque favorecen la inflamacion y el edema macular. 


@ Laeleccién de farmacos adicionales depende a menudo del nivel 


de PIO. Si es muy alto, puede ser necesaria la acetazolamida 
oral. Para una elevacién moderada (p. ej., menos de 35 mmHg 
con un B-bloqueante) en ausencia de un dafio glaucomatoso 
significativo, puede valer con afiadir un agonista a-adrenérgico 
o un IAC topico. 

© Los mioticos estan contraindicados porque aumentan la per- 
meabilidad vascular y porque la miosis favorece la formacién 
de sinequias posteriores. 


Iridotomia con laser 


© La iridotomia con laser se lleva a cabo para restablecer la comu- 
nicacion entre las camaras posterior y anterior en ojos con 
glaucoma secundario a cierre angular por bloqueo pupilar. 

© La iridotomia puede ocluirse en presencia de una uveitis activa, 
por lo que debe aplicarse corticoterapia tépica intensiva tras el 
laser. 

©@ La correccién del bloqueo pupilar por si sola puede que no 
controle la PIO si no hay suficiente exposicion de Angulo fun- 
cionante, aunque una iridotomia permeable puede retardar la 
formacion de SAP progresivas. 

© La iridectomia quirtrgica es el método definitivo para evitar un 
bloqueo pupilar en el futuro, por lo que puede ser necesaria si 
el laser no consigue mantener una iridotomia viable. 


Cirugia 
@ Preparacion preoperatoria 

© Idealmente, la uveitis crénica debe estar controlada un mini- 
mo de 3 meses antes de la cirugia, aunque esto a menudo 
resulta imposible. 

oO Deben emplearse corticoides tépicos preoperatorios no 
solo como profilaxis frente a la inflamacion recurrente, sino 
también para reducir la poblacidén de células inflamatorias 
conjuntivales. 

o En pacientes con una inflamacién particularmente inestable, 
puede plantearse la administracién de prednisolona oral 
(0,5 mg/kg/dia). 

© Latrabeculectomia con mitomicina C y la implantacién de un 

DDG son las principales opciones; la modificacion de la primera 

con un minishunt Ex-Press™ puede mejorar el resultado. 

© La cirugia combinada de catarata y glaucoma esta rela- 
tivamente contraindicada, pero a veces puede realizarse 
junto con una goniosinequidlisis; en ocasiones, puede estar 
indicada la cirugia aislada de catarata. En la mayoria de los 
casos, hay que aplazar la cirugia de catarata un minimo de 
6 meses tras la trabeculectomia. 

© Hay riesgo especifico de hipotonia postoperatoria por el 
delicado equilibrio entre una produccién reducida de humor 
acuoso y una restriccién de su drenaje. 

© Tras la cirugia, los corticoides deben retirarse de forma mas 
paulatina que en los glaucomas no inflamatorios. 

© Los procedimientos ciclodestructivos deben usarse con cautela, 
porque pueden exacerbar la inflamacion. La posible insuficien- 
cia subyacente del cuerpo ciliar también comporta el riesgo de 
hipotonia profunda, que puede evolucionar a tisis del globo 
ocular. 
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Sindrome de Posner-Schlossman (SPS) 


Introduccion 


EL SPS (crisis glaucomatociclitica) es una rara enfermedad caracterizada 
por ataques recidivantes de hipertension aguda unilateral asociada 
a una leve uveitis anterior. Se cree que podria deberse a trabeculitis 
aguda, y hay indicios de que pueden intervenir agentes infecciosos, 
posiblemente citomegalovirus (CMV) o H. pylori; a veces se toman 
muestras de la camara anterior para una PCR virica. El SPS afecta 
tipicamente a adultos jévenes o de mediana edad, mas a menudo hom- 
bres que mujeres. Los episodios son unilaterales, aunque en el 50% de 
los pacientes hay afectacion del otro ojo en algtin momento. Los inter- 
valos entre ataques varian, pero normalmente se van alargando con el 
tiempo. Hay que vigilar a los pacientes incluso cuando hayan cesado 
por completo los ataques, porque una proporcion significativa sufre 
una elevacion crénica de la PIO, estando en riesgo también el otro ojo. 


Diagnostico 


Una elevacion aguda de la PIO en el SDP y una uveitis anterior por 

CMV u otros virus pueden presentarse de forma casi idéntica; los signos 

del primero pueden ser atipicos en pacientes mayores 0 con iris oscuros. 

También hay que hacer el diagnéstico diferencial con casos de GPAA, 

sobre todo la variante juvenil, con una PIO especialmente fluctuante. 

© Se presenta con molestias leves, visidn de halos alrededor de 
las luces y leve borrosidad de vision en un ojo, a veces con 
enrojecimiento. 

© La biomicroscopia con lampara de hendidura muestra tipi- 
camente algunas células en camara anterior y uno o varios 
precipitados queraticos finos y blanquecinos en el centro de 
la cornea. No hay congestion o es minima. Es habitual un leve 
edema epitelial corneal. 

e Es frecuente la midriasis, y no se forman sinequias posteriores. 
La PIO sube habitualmente por encima de 40 mmHg, en grado 
desproporcionado a la gravedad de la uveitis, y, si no se trata, 
persiste elevada durante horas 0 semanas; este aumento precede 
a los signos inflamatorios. 

La gonioscopia muestra un angulo abierto; no se forman SAP. 
© Laneuropatia 6ptica glaucomatosa es relativamente infrecuente en 
la mayoria de los casos. Se ha descrito excavacion papilar reversible. 


Tratamiento 


Se prescriben corticoides tépicos para controlar la inflamacion y 
supresores del humor acuoso para reducir la PIO. También pueden 
ser beneficiosos los antiinflamatorios no esteroideos topicos u ora- 
les. No esta clara la eficacia del tratamiento antivirico. 


GLAUCOMA FACOGENICO 


Glaucoma facolitico 


Introduccion 


El glaucoma facolitico es un glaucoma secundario de angulo abierto 
que ocurre en ojos con cataratas hipermaduras. Se produce una 


CAPITULO 
Glaucoma 


10 


obstruccién trabecular por proteinas cristalinianas de alto peso 


molecular que escapan al humor acuoso a través de la capsula intac- 
ta; también pueden intervenir los macréfagos que contienen pro- 
teinas del cristalino (fig. 10.71A). No debe confundirse el glaucoma 
facolitico con la uveitis facogénica (antes llamada facoanafilactica), 
una reaccién granulomatosa autoinmunitaria frente a las proteinas 
del cristalino expuestas tras una lesién de su capsula (v. capitulo 11). 


Diagnostico 


© Se presenta con dolor; la visién es mala por la catarata. 
La biomicroscopia con lampara de hendidura mues- 
tra edema corneal, una catarata hipermadura y una camara 
anterior profunda. Puede haber flotando en la CA grandes 
particulas blanquecinas, formadas por proteinas cristalinianas 
y macrofagos cargados de proteinas (fig. 10.71B), que pueden 
conferir al humor acuoso un aspecto lechoso si son muy densas 
(fig. 10.71C) e incluso formar un seudohipopidn (figs. 10.71B-D). 

© La gonioscopia, si la visualizacién es razonable, muestra un 
Angulo abierto con material derivado y células inflamatorias 
que son mas ostensibles en la parte inferior. 


Tratamiento 


Tras controlar médicamente la PIO, se lava el material proteindceo 
de la camara anterior y se extrae la catarata. Hay que tener cuidado de 
no romper la zonula, que probablemente sea mas fragil de lo habitual. 


Glaucoma facomorfico 


Patogenia 


E] glaucoma facomorfico es un glaucoma por cierre angular secun- 
dario precipitado por una catarata intumescente. El crecimiento 
ecuatorial del cristalino con la edad relaja el ligamento suspenso- 
rio, lo que permite que el cristalino se desplace hacia delante. El 
crecimiento anteroposterior asociado da lugar a mayor contacto 
iridocristaliniano y favorece el bloqueo pupilar y el iris bombé. 


Diagnostico 


© La presentacién es similar al GCAP agudo, con una camara 
anterior (CA) aplanada y pupila en semimidriasis, asi como 
una catarata evidente (fig. 10.72). 

© Ojo adelfo. El glaucoma facomérfico es mas frecuente en ojos 
con longitud axial corta y CA menos profunda, pero el otro ojo 
puede tener una CA profunda y el angulo abierto. 

@ La TCO-SA o la biomicroscopia por ultrasonidos pueden ser 
utiles. 


Tratamiento 


© El tratamiento médico inicial es similar al del GCAP agudo. 

© Los midticos estan contraindicados, porque tienden a incre- 
mentar la aposicion del iris con el cristalino y desplazan este 
ultimo hacia delante; la dilatacién a veces es util, pero debe 
llevarse a cabo con precaucién. 

© Los agentes hiperosmolares sistémicos se requieren mas a 
menudo que en el GCAP. 
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Fig. 10.71 Glaucoma facolitico. (A) Macr6fagos que contienen protefnas del cristalino en el angulo; (B) catarata hipermadura, 
macrofagos que contienen proteinas del cristalino flotando en el humor acuoso y seudohipopidén; (C) humor acuoso denso 
y lechoso con seudohipopi6n; (D) seudohipopi6n maduro. 

(Por cortesia de J. Harry - fig. A.) 


© La iridotomia con laser puede ser util, pero a menudo no 
puede realizarse (debido al edema corneal o la proximidad del 
cristalino con la cornea) o es ineficaz. Debe valorarse practicar 
un procedimiento similar en el otro ojo. 

© La iridoplastia con laser puede ser eficaz como medida con- 
temporizadora. 

@ £| tratamiento definitivo es la extraccién de la catarata, ideal- 
mente una vez que se haya normalizado la PIO y el ojo esté 
tranquilo; la cirugia puede ser dificil y comporta mayor riesgo 
de complicaciones. 


Fig. 10.72 Catarata intumescente, aplanamiento de camara 
anterior, midriasis y edema corneal en un glaucoma Causas 
facomérfico. 


@ Las contusiones oculares, incluso si son relativamente banales, 
pueden producir una dislocacién del cristalino en ojos con 
zonulas débiles, como en la seudoexfoliacion y la homocis- 
tinuria. 
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Fig. 10.73 Glaucoma por bloqueo pupilar inducido 
por el cristalino; cristalino luxado y atrapado en la pupila. 
(Por cortesia de C. Barry.) 


© Cristalino congénitamente pequefio (microesferofaquia), por 
ejemplo, sindrome de Weill-Marchesani. 

La dislocacién puede ser hacia la CA, pero, si la zonula esta dis- 

tendida o solo parte de los anclajes se han roto, la zonula intacta 

actua como una bisagra, y el cristalino puede permanecer total 

o parcialmente en la camara posterior. También puede influir la 

herniacién de vitreo. 


Diagnostico 


La dislocacion total 0 parcial del cristalino a la camara anterior 
suele ser evidente (fig. 10.73). El bloqueo pupilar agudo causara 
una elevacion subita de la PIO con deterioro de vision asociado. 
Las pruebas de imagen, como la biomicroscopia con ultrasonidos, 
pueden confirmar el diagndstico. 


Tratamiento 


La PIO se reduce inicialmente con agentes osmOticos, que 

reducen el volumen vitreo. El tratamiento debe ser urgente; el 

contacto prolongado del cristalino con la cérnea, sobre todo en 

presencia de una PIO alta, puede causar una lesion endotelial 

permanente. 

© Tratamiento inicial. El paciente debe colocarse en decubito 
supino con la pupila dilatada, para intentar reponer el cristalino 
a la camara posterior, tras lo cual puede usarse un midtico con 
precaucion. La iridotomia bilateral con laser puede conseguir un 
control prolongado en algunos casos, pero puede ser necesaria 
la extraccion del cristalino. 

© £| tratamiento definitivo consiste en la extraccion quirurgica 
del cristalino; el abordaje dependera de la situacion clinica. Se 
necesitara una LIO de camara anterior, anclada en el iris 0 fijada 
a la esclera. 


Introduccion 


Aunque la mayoria de los hipemas traumaticos (v. capitulo 21) son 
relativamente pequefios (fig. 10.74), inocuos y transitorios, puede 
haber elevacién de la PIO por obstruccién trabecular con hematies 
o en ocasiones por cierre angular debido a oclusién pupilar por 
un coagulo. La elevacion grave y mantenida de la PIO puede dar 
lugar a tincion hematica de la cérnea y lesion del nervio dptico. El 
tamafio del hipema es un indicador util del prondstico visual y el 
riesgo de complicaciones: si la sangre ocupa toda la camara anterior, 
solo uno de cada tres ojos quedara con buena vision, aunque la 
pérdida de visién se debe normalmente a la lesidn causada por el 
traumatismo inicial. Puede producirse una hemorragia secundaria, 
a menudo mas grave que el sangrado primario, a los 3-5 dias de la 
lesion inicial, lo que se asocia a peor resultado visual. Los pacientes 
con hemoglobinopatia falciforme tienen mayor riesgo de com- 
plicaciones, sobre todo elevacién de la PIO por obstruccion de la 
malla trabecular por hematies deformados, y oclusion vascular 
debida a elevacion de la PIO. 


Tratamiento 


© General 

© Hay que descartar anomalias de coagulacion, sobre todo una 
hemoglobinopatia. 

© Hay que suspender cualquier medicacién anticoagulante que 
se esté tomando tras contactar con un médico general para 
valorar el riesgo; no deben usarse AINE como analgésicos. 
Igualmente, hay que consultar con un especialista sobre el 
tratamiento de los pacientes con hemoglobinopatia, sobre 
todo antes de administrar farmacos de alto riesgo (v. mas 
adelante). 


Fig. 10.74 Hipema pequefno con bajo riesgo de glaucoma. 
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3310 Glaucoma traumatico 


© Puede requerirse el ingreso hospitalario en casos de hipemas un traumatismo contuso. Aunque un gran porcentaje de ojos con 
grandes. hipema traumatico muestran cierto grado de recesion angular, 

© Probablemente no sea necesario guardar reposo estricto _ solo aparecera glaucoma en menos del 10% al cabo de 10 afios. La 
en cama, pero si conviene limitar considerablemente la _elevacién de la PIO es secundaria a la lesién trabecular asociada, 
actividad fisica, y que el paciente permanezca sentadooen _— mas que a la propia recesién angular, pero el riesgo de glaucoma es 
posicién semiincorporada, incluso para dormir. directamente proporcional a la extensién de la recesion. 

© Debe colocarse un protector ocular. 

® Médico Diagnostico 
oO Se administra un B-bloqueante y/o un IAC tépico o sis- 


Se presenta con un glaucoma cronico unilateral. 


teriice sepnat la FIO); lostne debenievilarseied ia die pane e@ El examen con lampara de hendidura puede mostrar signos 


citosis. También conviene evitar los midticos, porque pueden de una contusién previa, aunque pueden ser leves, como una 


aumentar el bloqueo pupilar y alterar la barrera hemato- pequefia rotura del esfinter. 


mctibss, asl comiolas prostaplandiads, porquepromievenls, @ 7. gonioscopia puede revelar inicialmente un ensanchamien- 


inflamacién. Pueden ser titiles los c.-agonistas, pero hay que to irregular de la superficie del cuerpo ciliar (fig. 10.75A). 

evitarlos en nifios pequefios y trastornos falciformes. 

oO En ocasiones se requiere un agente hiperosmolar, aunque, 
al igual que ocurre con los IAC y a-agonistas, debe usarse 
con cautela en los pacientes con enfermedad falciforme. 

oO Deben prescribirse corticoides topicos, porque reducen 
la inflamacion y posiblemente el riesgo de hemorragia secun- 
daria. 

oO Algunos autores recomiendan usar atropina para obtener 
una midriasis constante y reducir la probabilidad de hemo- 
rragias secundaria, aunque no hay datos que avalen esta 
practica. 

© Puede plantearse el tratamiento antifibrinolitico con acido 
aminocaproico (AAC) o acido tranexamico por via sistémi- 
ca, o bien con AAC tdpico en circunstancias de alto riesgo, 
como la hemorragia recurrente. 

© Seha descrito la fotocoagulacién con laser del punto de sangra- 
do en el Angulo mediante un gonioprisma, aunque posiblemente 
convenga demorar la gonioscopia hasta 5-6 dias después del 
traumatismo. 

© Se requiere la evacuacion quirurgica de la hemorragia en alre- 
dedor del 5% de pacientes. Si un hipema total o una PIO intole- 
rable persisten mas de 5 dias, debe valorarse la cirugia para dis- 
minuir el riesgo de tincion corneal permanente (rara) y atrofia 
Optica, asi como para evitar la formacion insidiosa de sinequias 
anteriores periféricas y el glaucoma cronico secundario; se 
actuara con mas celeridad en pacientes con hemoglobinopatia 
(incluso elevaciones moderadas de la presion pueden dar lugar 
a atrofia éptica), pacientes con neuropatia glaucomatosa previa 
y nifios pequefios con riesgo de ambliopia. En algunos casos 
puede ser necesaria una intervencion filtrante. Si se puede, hay 
que cauterizar el punto de sangrado. 

@ Al dar de alta al paciente hay que advertirle de que evite cual- 
quier actividad con riesgo de traumatismos en el ojo, aunque 
sean banales, durante varias semanas; si hay sintomas de resan- 
grado, debe acudir inmediatamente. 


Glaucoma por recesion angular 


Introduccion 


Fig. 10.75 (A) Recesion angular; (B) recesi6n angular antigua 
La recesion angular consiste en una rotura de la superficie del cuer- con hiperpigmentaci6n. 


po ciliar, la zona entre la raiz del iris y el espolon escleral, debido a —_—_(Por cortesia de R. Curtis - fig. A.) 
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En casos de larga evolucién, esta hendidura puede estar ocul- 
tada por fibrosis y el Angulo puede mostrar hiperpigmentacion 
(fig. 10.75B). 


Tratamiento 


© Se requieren revisiones periddicas a largo plazo de los pacien- 
tes con riesgo. 

© El tratamiento médico es como el de otros tipos de glaucoma 
secundario de Angulo abierto, pero a menudo no es satisfactorio; 
la TPL suele ser poco eficaz. 

© La trabeculectomia con antimetabolitos coadyuvantes suele ser 
eficaz. 

@ Debe plantearse implantar un dispositivo de drenaje o el 
ciclodiodo si fracasa la trabeculectomia. 


Introduccion 


El sindrome endotelial iridocorneal (EIC) afecta tipicamente a un 
solo ojo de mujeres de mediana edad. Puede presentarse de tres 
formas: el sindrome de Chandler, la atrofia progresiva (0 esencial) 
del iris y el sindrome del nevo iridiano (de Cogan-Reese). El sustrato 
patoldgico en los tres cuadros es una capa anormal de células endo- 
teliales corneales con tendencia a la proliferacién y la migracion a 
través del angulo de la camara anterior y sobre la superficie del iris, 
con posterior progresién a glaucoma (50%) y descompensacién 
corneal en un porcentaje sustancial de casos afectados. El glaucoma 
se debe a obstruccion trabecular por el tejido proliferativo, que al 
contraerse da lugar a un cierre secundario del angulo. La PCR revela 
presencia de ADN del virus del herpes simple en un porcentaje 
significativo de muestras corneales con este sindrome, lo que sugiere 
una posible etiologia virica. 


Diagnostico 


Puede ser dificil distinguir claramente entre las tres presentaciones; 

se ha informado de casos con transicién aparente de una forma a 

otra. Se diferencian sobre todo por el aspecto del iris, pero a menu- 

do existe un solapamiento considerable. Los cambios visibles a 

la gonioscopia pueden ser sutiles en algunos pacientes a pesar de la 

elevacion de la PIO, sobre todo en fases precoces. La imagen con 

microscopia especular es caracteristica. 

© Elsindrome de Chandler es la presentaci6n clinica mas comin 
y se caracteriza por un aspecto anormal del endotelio corneal, 
parecido a plata batida (fig. 10.76A). Se presenta a menudo con 
vision borrosa y halos debido a edema corneal (fig. 10.76B). 
No hay atrofia del iris en alrededor del 60%, y en el resto es de 
gravedad variable; cuando existe corectopia, es leve o moderada. 
El glaucoma, si aparece, suele ser menos grave que en las otras 
dos formas. 

@ Laatrofia progresiva (esencial) del iris se caracteriza por cam- 
bios marcados del iris, como corectopia (desplazamiento pupi- 
lar; fig. 10.77A), seudopolicoria (pupilas falsas supernumerarias; 


Fig. 10.76 Sindrome de Chandler. (A) Cambios endoteliales 
«en plata batida»; (B) edema por descompensacién 
endotelial. 


(Por cortesia de J. McAllister - fig. B.) 


fig. 10.77B), ectropidn uveal, atrofia del iris en grado variable 
(figs. 10.77C-E) y SAP de base amplia, que a menudo se extien- 
den por delante de la linea de Schwalbe (fig. 10.77F). 

© Elsindrome del nevo del iris (de Cogan-Reese) se caracteriza 
por un nevo difuso que cubre el iris anterior o bien por nédulos 
iridianos (fig. 10.78). No hay atrofia del iris en la mitad de los 
casos, y en el resto suele ser leve o moderada, aunque puede 
haber una corectopia marcada. Por su aspecto puede parecerse 
aun melanoma difuso del iris. 


Tratamiento 


@ El tratamiento médico del glaucoma a menudo no es eficaz a 
largo plazo. 
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Fig. 10.77 Sindrome endotelial iridocorneal. (A) Corectopia; (B) seudopolicoria; (C) atrofia del iris relativamente incipiente; 
(D) transiluminaci6n del ojo de (C); (E) atrofia intensa del iris; (F) sinequias anteriores periféricas anchas. 
(Por cortesia de C. Barry - figs. A, C y D; L. MacKeen - fig. F.) 
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Fig. 10.78 Nodulos del iris en el sindrome de Cogan-Reese. 
(Por cortesia de R. Martincova.) 


@ La trabeculectomia con mitomicina C fracasa con frecuencia; 
el minishunt Ex-Press™ puede mejorar algo el prondstico. 

@ En muchos casos se requieren dispositivos de drenaje o ciclo- 
diodo. 

@ Tratamiento corneal. E] edema puede tratarse con suero salino 
hipertdénico en fases precoces y con trasplante corneal mas 
adelante. 


Aproximadamente el 5% de los ojos con tumores intraoculares 

sufren una elevacion secundaria de la PIO. A continuacién se expo- 

nen los posibles mecanismos patogénicos: 

© Bloqueo trabecular. A veces no se puede distinguir clinicamen- 
te entre los diferentes mecanismos. 

oO Invasion del angulo por un melanoma sdlido del iris 
(fig. 10.79A). 

O Infiltracién trabecular por células neoplasicas procedentes 
de un melanoma de iris (fig. 10.79B). Rara vez, las siembras 
tumorales de un retinoblastoma también pueden invadir la 
malla trabecular. 

O Puede haber un glaucoma melanomalitico en algunos ojos 
con melanoma de iris; se debe a bloqueo trabecular por 
macr6fagos que contienen pigmento y células tumorales, de 
modo similar al glaucoma facolitico (fig. 10.79C). 

© Cierre angular secundario 

O ELGNV es el mecanismo mas comutn en ojos con melanoma 
coroideo o retinoblastoma. 

© Puede haber un desplazamiento anterior del diafragma irido- 
cristaliniano en un ojo con un melanoma del cuerpo ciliar 0 
un tumor grande del segmento posterior. 


Fig. 10.79 Glaucoma secundario a melanoma intraocular. 
(A) Invasion del Angulo por un melanoma solido del iris; 
(B) infiltraci6n de la malla trabecular por células 

de melanoma; (€) glaucoma melanomalitico. 

(Por cortesia de J. Harry - fig. B; R. Curtis - fig. C.) 
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ts) Glaucoma congénito primario 


GLAUCOMA SECUNDARIO A INVASION 


EPITELIAL 


Introduccion 


La invasion epitelial (crecimiento epitelial interno) es una com- 
plicacion rara, pero que puede causar ceguera tras intervenciones 
quirurgicas o traumatismos del segmento anterior, que se produce 
porque células del epitelio conjuntival o corneal migran a través de 
una herida y proliferan en el segmento anterior (fig. 10.80A). Hay 
elevacién de la PIO debido a obstruccién trabecular por una o mas 
membranas epiteliales, cierre angular secundario por sinequias, y 
células epiteliales descamadas y células inflamatorias. El glaucoma 
asociado puede ser intratable, y el prondstico, malo. 


Diagnostico 


© Uveitis anterior postoperatoria persistente. 
Epitelizacién difusa caracterizada por una membrana trans- 
lucida grisacea de borde festoneado que afecta a la superficie 
corneal posterior en el area de una herida quirtirgica 0 trauma- 
tica (fig. 10.80B). 

© A veces se observan patrones de proliferacién quistica y fibrosa, 
que suelen tener mejor prondstico. 

© Distorsién pupilar. 


Tratamiento 


El objetivo del tratamiento es erradicar todo el epitelio invasor para 

evitar recurrencias. 

© La reseccién en bloque consiste en extirpar simultaneamente 
el iris adyacente y la pars plicata del cuerpo ciliar, junto con 
todas las capas de esclera y cornea en contacto con la lesion. El 
defecto resultante se cubre con un injerto esclerocorneal tect6- 
nico. El area de afectacion del iris puede delimitarse aplicando 
quemaduras con laser de argon, que causaran blanqueamiento 
de la zona afectada. 

© Puede aplicarse crioterapia transescleral para desvitalizar el 
epitelio que permanezca sobre la superficie posterior de la 
cornea, el angulo y el cuerpo ciliar. Se usa aire intraocular para 
aislar otros tejidos de los efectos de la crioterapia. 

© 5-fluorouracilo. Se han comunicado resultados favorables de 
una técnica novedosa que emplea 5-fluorouracilo intracameral. 

© Los DDG pueden ser utiles en casos de glaucoma médicamente 
incontrolado asociado a una invasion epitelial extensa que no puede 
resolverse quirurgicamente. Otra alternativa es la trabeculectomia 
reforzada con antimetabolitos mas implantacion de un minishunt. 


IRIDOSQUISIS 


La iridosquisis es una enfermedad rara que afecta tipicamente a 
ambos ojos de pacientes ancianos; se asocia a glaucoma, especial- 
mente por cierre angular, hasta en el 90% de los casos. No se conoce 
bien el mecanismo patogénico, pero se ha propuesto que en muchos 
casos, episodios intermitentes de elevacién acusada de PIO dan 
lugar a atrofia del iris, con una gravedad que va desde la atrofia 
estromal hasta una desintegracion fibrilar de la capa anterior, y estos 


Fig. 10.80 InvasiOn epitelial difusa. (A) Epitelio escamoso 
estratificado que recubre la superficie anterior del iris y 
el angulo de filtraci6n; (B) membrana translUcida con borde 
festoneado que afecta a la superficie corneal posterior. 


(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, 
Butterworth-Heinemann 2001 - fig. A.) 


cambios son mas ostensibles inferiormente (fig. 10.81). La camara 
anterior es tipicamente poco profunda. La gonioscopia muestra con 
frecuencia un angulo estrecho, a menudo con SAP. Si hay cierre 
angular, se trata inicialmente mediante iridotomia con laser. 


GLAUCOMA CONGENITO PRIMARIO 


Introduccion 


El glaucoma congénito primario (GCP) es poco frecuente, con una 
incidencia de 1/10.000 en muchas poblaciones; en la mayoria de las 
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Fig. 10.81 lridosquisis. (A) Leve; (B) moderada; (C) grave. 
(Por cortesia de R. Bates - fig. A; S. Chen - fig. B.) 


Fig. 10.82 Buftalmos bilateral. 


(Por cortesia de C. Barry.) 


series, los varones se ven afectados mas a menudo. Suele ser una 
enfermedad bilateral, pero a menudo asimétrica. Puede clasificarse 
como sigue: 
© Glaucoma congénito verdadero (40%), en el que la PIO se eleva 
durante la vida intrauterina. 
© Glaucoma del lactante (55%) que se manifiesta antes de los 
3 afios de edad. 
@ Glaucoma infantil, el menos comun, en el que la PIO aumenta 
entre los 3 y 16 afios de edad. 
El GCP -por definicion no asociado a otras anomalias oculares impor- 
tantes— se cree debido a un drenaje defectuoso del humor acuoso por 
un desarrollo anormal del angulo de la camara anterior (trabeculodis- 
genesia). Suele ser esporadico, pero aproximadamente el 10% de los 
casos son AR, con penetrancia variable. Se ha implicado a varios 
genes, sobre todo CYP1B1. El prondstico depende de la gravedad y la 
edad de comienzo o diagndstico; en el glaucoma congénito verdadero, 
al menos el 50% de los ojos terminan en ceguera legal. El glaucoma 
infantil secundario puede ser causado por diversas enfermedades, 
por ejemplo tumores como el retinoblastoma, vascularizacion fetal 
persistente (vitreo primario hiperplasico persistente) y uveitis. 


Diagnostico 


© Presentacion. Normalmente los padres o algun profesional 
sanitario observan anomalias como turbidez corneal, ojos 
grandes (buftalmos; v. mas adelante) 0 asimétricos (fig. 10.82), 
lagrimeo, fotofobia o blefaroespasmo (fig. 10.83). 


Fig. 10.83 Fotofobia y blefaroespasmo en un glaucoma 
congénito. 
(Por cortesia de U. Raina.) 
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etsfem Glaucoma congénito primario 


Enturbiamiento corneal (fig. 10.84A) debido a edema difuso 
secundario a aumento de PIO 0 edema localizado por roturas 
de la membrana de Descemet. 

Buftalmos (fig. 10.84B) o aumento del tamajio del ojo debido a 
la distension del globo ocular por la PIO elevada en menores de 
3 afios. La esclera adelgazada a menudo tiene un tono azulado, 
porque se visualiza mejor la uvea subyacente. Puede dar lugar 
a miopia y subluxacion del cristalino. 

Las estrias de Haab (fig. 10.84C) son roturas curvilineas de la 
membrana de Descemet cicatrizadas. 

Cicatrizacion y vascularizacion corneal (fig. 10.84D). 

La excavacion de la papila dptica en los lactantes puede remitir 
una vez que se normaliza la PIO. La mayoria de los bebés no 
muestran excavacion aparente. 

Suele ser necesaria una evaluacion bajo anestesia general; 
la quetamina intravenosa reduce la PIO menos que otros 
anestésicos. 


L 


Primero se mide la PIO, idealmente con mas de un méto- 
do (p. ej., Perkins, Tono-Pen, iCare); si se puede, es mejor 
medirla con el nifio consciente 0 sedado; se consideran 
normales valores de 10-12 mmHg. 

Examen de la camara anterior con un microscopio quirtr- 
gico o una lampara de hendidura portatil. 

Examen de la papila Optica; la asimetria o un cociente excava- 
cién/papila > 0,3 son sospechosos. 

Medicién del diametro corneal; un valor > 12 mm antes del 
afio de vida es muy sospechoso. 

La gonioscopia con una goniolente directa puede ser normal 
o revelar trabeculodisgenesia, que se caracteriza vagamente 
por una insercién del iris localizada anteriormente y un 
iris periférico de aspecto hipoplasico (fig. 10.85). No se ha 
confirmado definitivamente la idea antigua de una mem- 
brana bien definida (de Barkan). 

Refraccién. 


Fig. 10.84 Glaucoma congénito. (A) Turbidez corneal; (B) buftalmos grave, peor en el ojo derecho, que muestra un intenso 
edema corneal difuso; (C) estrias de Haab; (D) cicatrizacion y vascularizaci6n corneal. 
(Por cortesia de M. Parulekar - fig. A; U. Raina - fig. D.) 
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Fig. 10.85 (A) Angulo de un recién nacido normal que muestra 
la raiz del iris, una banda ciliar ostensible pero sin espol6n 
escleral ni malla trabecular discernibles; (B) variante 

de Angulo en el glaucoma congénito con raiz de iris pero sin 
banda del cuerpo ciliar debido a que un tejido amorfo 
translucido oculta la malla trabecular. 

(Por cortesia de K. Nischal.) 


Tratamiento 


El tratamiento es esencialmente quirurgico; la cirugia del angulo 

aislada tiene una tasa de éxito del 80-90%. Puede usarse medicacion 

como medida temporal o complementaria, aunque hay que tener 

cuidado al seleccionar los farmacos en nifios pequefios, dado que 

la mayoria estan relativamente contraindicados. 

© Goniotomia. Bajo visualizacién gonioscépica directa, se 
realiza una incisién en el punto medio de la malla trabecular 
(fig. 10.86). 


Fig. 10.86 Goniotomia; la flecha muestra la incisi6n. 
(Por cortesia de K. Nischal.) 


Fig. 10.87 Trabeculotomfa (v. texto). 
(Por cortesia de K. Nischal.) 


© Trabeculotomia. Puede ser necesaria sila opacificacién corneal 
impide ver correctamente el angulo, y es también una opcién 
cuando ha fracasado la goniotomia repetida. Se crea un tapete 
escleral de espesor parcial (fig. 10.87A), se introduce un trabe- 
culétomo (fig. 10.87B) en el canal de Schlemm y se rota hacia 
la camara anterior. 

© Otras intervenciones cuando falla la cirugia angular serian la 
trabeculectomia, la implantacién de dispositivos de drenaje y 
la ablacién del cuerpo ciliar. 

© Deben vigilarse la PIO, el diametro corneal y otros parametros 
a largo plazo. 

@ Hay que tratar intensamente la ambliopia y los defectos de 
refraccion. 


© Opacificacién corneal 
© Traumatismo obstétrico. 
© Queratitis por rubéola; la rubéola congénita también se 
asocia a glaucoma congénito. 
© Trastornos metabdlicos, como mucopolisacaridosis y muco- 
lipidosis. 
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©. Distrofia endotelial congénita hereditaria. 
oO Esclerocérnea. 
© Cornea grande 
© Megalocérnea. 
O Miopia magna. 
@ Epifora 
© Retraso o falta de canalizacion del conducto nasolagrimal. 
oO Lagrimeo secundario a irritacion ocular, por ejemplo, con- 
juntivitis, pestafias aberrantes, entropidn. 


El embriotox6n posterior consiste en la presencia de una linea de 
Schwalbe prominente y desplazada hacia delante, que se ve como 
una delgada cresta arqueada de color blanco grisaceo adyacente al 
limbo sobre la superficie interna de la cornea (fig. 10.88A). Es un 
hallazgo aislado sin trascendencia hasta en el 15% de la poblacion 
general, pero también forma parte de la anomalia de Axenfeld- 
Rieger; se presenta también en un trastorno genético multisistémico, 
el sindrome de Alagille, en el que ademas son comunes las drusas 
de la papila dptica. 


Introduccion 


El sindrome de Axenfeld-Rieger engloba una serie de trastornos 
caracterizados por anomalias del desarrollo ocular: anomalia de 


Axenfeld, anomalia de Rieger y sindrome de Rieger. Se debe al 
desarrollo defectuoso en el feto de procesos en los que intervie- 
nen células de la cresta neural; se ha identificado una membrana 
de células endoteliales anormales en las estructuras del segmento 
anterior de algunos pacientes. La principal implicacion de este 
sindrome es que cursa con un riesgo de glaucoma del 50%. Se 
han encontrados variantes con mutaciones en genes diferentes, 
como PITX2, PAX6, FOXC1 y RIEG2; es decir, que diferentes 
anomalias genéticas pueden dar lugar a un cuadro clinico similar. 
Los casos pueden ser espordadicos, aunque son frecuentes los 
antecedentes familiares, de herencia autosémica dominante, 
con expresividad variable, pero penetrancia muy alta. No hay 
predileccién por sexo. 


Cuadro clinico 


© La anomalia de Axenfeld se caracteriza por un embriotoxén Fig. 10.88 Anomalia de Axenfeld. (A) Embriotox6n posterior; 
(B) y (C) la gonioscopia muestra bandas de tejido periférico 
del iris que se extienden hacia la cornea. 


(Por cortesia de Y. Kerdraon.) 


posterior (v. fig. 10.88A) al que se adhieren bandas de iris peri- 
férico, que se ven mejor con gonioscopia (figs. 10.88B y C). 
© Laanomalia de Rieger se manifiesta a menudo con un aspecto 
del segmento anterior similar al del sindrome EIC. 
oO Embriotoxon posterior. 
© Hipoplasia del estroma del iris (figs. 10.89A y B). 
oO Ectropién uveal (fig. 10.89C). 
© Corectopia y defectos del iris de espesor total (fig. 10.89D). 
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Fig. 10.89 Anomalia y sindrome de Rieger. (A) Leve hipoplasia del estroma iridiano; (B) hipoplasia acusada del estroma 
iridiano; (C) ectropi6n uveal; (D) corectopia y defectos del iris de espesor total (Seudopolicoria); (E) sinequias anteriores 
periféricas; (F) adherencia del iris a la cornea anterior. 

(Por cortesia de Y. Kerdraon - fig. F.) 
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Disgenesias iridocorneales 


Fig. 10.90 Anomalias faciales y dentales en el sindrome 
de Rieger. 


(Por cortesia de U. Raina.) 


© La gonioscopia en casos leves muestra anomalia de Axenfeld. 
En casos graves, se ven amplias laminas de iris adheridas a la 
cornea por delante de la linea de Schwalbe (figs. 10.89E y F). 
© Aparece glaucoma en alrededor del 50% de los casos, habitual- 
mente durante la infancia o los primeros afios de la adolescencia, 
que a menudo requiere tratamiento quirurgico. 
© El sindrome de Rieger se caracteriza por la combinacién de 
anomalia de Rieger y malformaciones extraoculares, que, al 
igual que las manifestaciones oculares, se deben a alteracion del 
desarrollo de tejidos derivados de la cresta neural (fig. 10.90): 
o Anomalias dentales: hipodontia (menor numero de dientes) 
y microdontia (dientes pequefios). 
o Anomalias faciales: hipoplasia maxilar, puente nasal ancho, 
telecanto e hipertelorismo. 
O Otras anomalias serian redundancia de la piel paraumbilical 
e hipospadias. Mas raramente hay hipoacusia, hidrocefalia, 
malformaciones cardiacas 0 renales y luxacion congénita de 
la cadera. 


Anomalia de Peters 


Introduccion 


La anomalia de Peters es un trastorno raro pero a menudo grave que 
afecta a ambos ojos en mas de la mitad de los casos. Se debe a un 
defecto en la migracién de las células de la cresta neural durante el 
desarrollo fetal. Las malformaciones pueden ser desde leves hasta 
graves. La mayoria de los casos son esporadicos, aunque se han 
descrito algunos con transmision autosémica recesiva. 


Cuadro clinico 


La anomalia de Peters de tipo I afecta solo a la cornea, mientras que 
en la de tipo II hay alteraciones tanto de esta como del cristalino. 
© Opacidad corneal central de densidad variable (fig. 10.91A). 


© Defecto corneal posterior que afecta al estroma posterior, la 
membrana de Descemet y el endotelio, con o sin adherencias 
iridocorneales (fig. 10.91B) o lenticulocorneales (fig. 10.91C). 

@ Glaucoma en mas del 50% de los casos por anomalia angular 
asociada. Suele comenzar en la primera infancia, pero en ocasio- 
nes se presenta en nifios mayores o mas adelante. El prondstico 
tiende a ser peor que en el GCP. 

@ Puede acompanarse de manifestaciones sistémicas, como 
anomalias craneofaciales y del SNC. El sindrome de «Peters 
plus» incluye una constelacién particular de anomalias sis- 
témicas. 


Aniridia 


Genética 


La aniridia (AN) es una rara enfermedad bilateral que puede acom- 

pafiarse de alteraciones con riesgo para la vida. Se debe a un desa- 

rrollo neuroectodérmico anormal secundario a una mutacién en 
el gen PAX6. Este gen es adyacente al gen WT1, cuya mutacion 
predispone al tumor de Wilms. 

@ Laaniridia autosémica dominante representa alrededor de dos 
tercios de los casos y no tiene implicaciones sistémicas. La pene- 
trancia es completa (todos los pacientes con el genotipo tendran 
el fenotipo), pero su expresividad (gravedad) es variable. 

@ La aniridia esporadica, que incluye el sindrome WARG, 
antes conocido como sindrome de Miller (tumor de Wilms, 
Aniridia, Retraso mental, anomalias Genitourinarias), supone 
aproximadamente un tercio de los casos. Los nifios con aniridia 
esporadica tienen un 30% de probabilidad de sufrir un tumor 
de Wilms. 

@ Elsindrome de Gillespie solo da cuenta de alrededor del 1% de 
los casos. Su herencia es AR, pero no se debe a mutaciones del 
gen PAX6. Cursa con ataxia cerebelosa y discapacidad mental. 


Diagnostico 


Todos los pacientes con aniridia esporadica deben someterse a eco- 
grafia abdominal para detectar la aparicién de un tumor de Wilms 
cada 3 meses hasta los 5 afios de edad, cada 6 meses hasta los 10 afios, 
y anualmente hasta los 16 afios, o bien hasta que los andlisis de 
genética molecular descarten la existencia de mutacién del gen WT1. 
© Presentacion. Se presenta al nacer con nistagmo y fotofobia. Los 
padres pueden haber notado la ausencia de iris o unas pupilas 
aparentemente grandes. 
© La aniridia es de grado variable, desde minima y solo detec- 
table por retroiluminaci6n, hasta una ausencia total de iris 
(figs. 10.92A y B). 
© Los parpados a menudo muestran disfuncion de las glandulas 
de Meibomio. 
@ Cornea 
© Son frecuentes la inestabilidad de la pelicula lagrimal, el ojo 
seco y los defectos epiteliales. 
© La deficiencia de células madre del limbo puede producir 
«conjuntivalizacion» de la cornea periférica. 
O Puede producirse una cicatrizacién total del estroma corneal 
central con vascularizacion en fases terminales. 
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Fig. 10.91 Anomalia de Peters. (A) Opacidad corneal; 
(B) adherencia iridocorneal; (C) adherencia lenticulocorneal. 


© Enelcristalino puede haber catarata (fig. 10.92C) y subluxacion 
(normalmente superior —fig. 10.92D-). 

© Fondo de ojo. Las posibles anomalias incluyen hipoplasia foveal 
(fig. 10.92E) y/o del nervio dptico, y coloboma coroideo. 

@ La gonioscopia, incluso en ojos con aparente aniridia completa, 
suele mostrar un volante hipoplasico o rudimentario de tejido 
iridiano (fig. 10.93A). 

© Suele presentarse glaucoma (75%) en nifios mayores o adoles- 
centes. Se debe al cierre sinequial del angulo por contraccién 
del tejido rudimentario del iris (fig. 10.93B). Es de dificil trata- 
miento y pronostico reservado. 


Tratamiento 


© Glaucoma 
oO Eltratamiento médico suele ser insuficiente a largo plazo. 
oO La goniotomia puede ser eficaz si se realiza antes de la ins- 

tauracion de un cierre angular irreversible. 

oO La trabeculectomia o la combinacién de trabeculectomia 
y trabeculectomia pueden tener éxito; pueden utilizarse 
antimetabolitos y un minishunt. 

oO Los DDG pueden ser eficaces. 

O Puede requerirse una cicloablacién con laser de diodo si 
fracasan otras modalidades. 

@ Pueden usarse lentes de contacto pintadas para crear una 
pupila artificial y mejorar la vision y el aspecto estético; otra 
alternativa son las lentes simples tintadas; ambos tipos pueden 
mejorar el nistagmo. 

A menudo se requieren lubricantes para la queratopatia asociada. 

A menudo es necesaria la cirugia de catarata; puede usarse 

una lente intraocular tintada para tratar de mejorar la fotofobia. 

Debe evitarse en lo posible traumatizar el limbo corneal para 

preservar la funcién de las células madre. 

©@ Se ha descrito la implantacién de protesis iridianas glaucoma 
en ojos seudofaquicos con aniridia, pero puede complicarse con 
un glaucoma o empeorarlo si ya existia. 

@ Puede ser necesario un trasplante de células madre del limbo, 
con o sin queratoplastia. 

© Deben corregirse adecuadamente los defectos de refraccién, 
la ambliopia y el estrabismo. 


Introduccion 


El sindrome de Sturge-Weber (angiomatosis encefalotrigeminal) 
es una facomatosis congénita esporddica (v. capitulo 1). Aparece 
glaucoma ipsolateral al hemangioma facial aproximadamente en el 
30% de los pacientes, y el 60% de estos aumentos de la PIO ocurren 
antes de los 2 afios de edad, por lo que pueden causar buftalmos 
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Fig. 10.92 Aniridia. (A) Parcial; (B) total; (C) transiluminaci6n de un ojo seudofaquico que muestra la silueta de los procesos 
ciliares; (D) subluxaci6n superior de un cristalino cataratoso; (E) hipoplasia foveal. 
(Por cortesia de L. MacKeen - fig. D.) 
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Fig. 10.93 Gonioscopia en la aniridia. (A) Angulo abierto con vestigios en la raiz del iris; (B) cierre sinequial del Angulo 
por rudimentos del iris. 
(Por cortesia de R. Curtis - fig. A.) 


ie 


Fig. 10.95 Hemiatrofia facial izquierda y multiples 
neurofibromas en la neurofibromatosis de tipo 1. 


Fig. 10.94 Glaucoma en el sindrome de Sturge-Weber. 
(A) Hemangioma plano y buftalmos bilateral; 

(B) hemangioma epiescleral. 

(Por cortesia de R. Bates - fig. A.) 
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(fig. 10.94A). En el resto, el glaucoma puede presentarse en cualquier 
momento entre la infancia y la edad adulta. La patogenia no esta 
clara; se ha propuesto una trabeculodisgenesia en lactantes y aumen- 
tos de presién venosa epiescleral asociada a una comunicacién 
arteriovenosa dentro de un hemangioma epiescleral (fig. 10.94B) 
en pacientes mas mayores. 


Tratamiento 


e@ El tratamiento médico aislado puede ser suficiente. 

© La goniotomia puede tener éxito en ojos con anomalias del 
Angulo. 

@ La trabeculotomia-trabeculectomia combinada depara bue- 
nos resultados en casos de comienzo temprano, pero conlleva 


un riesgo relativamente alto de derrame coroideo y hemorragia 


supracoroidea; pueden emplearse otras opciones quirurgicas. 


Neurofibromatosis de tipo 1 


La neurofibromatosis es un trastorno que afecta principalmen- 
te al crecimiento celular de los tejidos nerviosos. Se hereda con 
un patron AD de penetrancia irregular y expresividad variable 
(v. capitulo 19). El glaucoma es relativamente raro y, cuando aparece, 
suele ser unilateral y congénito. Alrededor del 50% de los pacientes 
con glaucoma tienen un neurofibroma plexiforme ipsolateral en 
el parpado superior o hemiatrofia facial (fig. 10.95). Se han iden- 
tificado varios mecanismos, incluyendo una anomalia congénita 
del angulo. 
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ile Uveitis anterior 


CLASIFICACION 


En las recomendaciones del Standardization of Uveitis Nomen- 


clature (SUN) Working Group sobre terminologia de las uveitis, 

apoyadas por el International Uveitis Study Group (IUSG), se cla- 

sifica anatémicamente la uveitis (fig. 11.1) como: 

© Anterior: la camara anterior es la localizacién primaria de la 
inflamacion. 

© Intermedia: inflamacién primaria del vitreo; incluye la pars 
planitis. 

© Posterior: retina y/o coroides. 

© Panuveitis: estan afectadas todas las estructuras uveales. 

También se emplea una clasificacion clinica del IUSG basada en 

la etiologia: 

© Infecciosa: bacteriana, virica, micdtica, parasitaria y de otro 
tipo. 

© No infecciosa: asociada 0 no a una enfermedad sistémica 
conocida. 

© Sindromes de enmascaramiento: neoplasicos y no neoplasicos. 

Las recomendaciones del SUN Working Group incluyen las 

siguientes descripciones cronoldgicas de la actividad inflamatoria: 

© Comienzo: brusco o paulatino. 

© Duracidn: limitada (3 meses o menos) o persistente. 

© Evolucién clinica: aguda (de comienzo repentino y duracién 
limitada), recurrente (episodios repetidos separados por perio- 
dos inactivos sin tratamiento) o crénica (duracién persistente 
con recaidas antes de 3 meses tras la suspension del tratamien- 
to). La remisidén se define como la ausencia de actividad (sin 
células visibles) durante 3 meses o mas. 


UVEITIS ANTERIOR 


Introduccion 


La uveitis anterior es una inflamaci6én que afecta a la capa uveal 
anterior —iris y parte anterior (pars plicata) del cuerpo ciliar- y es 


Intermedia 
\ 


Anterior Posterior 


% 


Fig. 11.1 Clasificacion anatoémica de las uveitis. 


Tabla 11.1 Asociaciones sistémicas de la uveitis anterior 


Idiopatica No se detecta asociaci6n sistémica 
en alrededor del 50% 
Infecciosa Varicela-zoster: normalmente con 


zoster simultaneo o previo 
Tuberculosis 
Sifilis 
Enfermedad de Lyme 
Otras virosis sistémicas 


HLA-B27 positiva: alrededor 
del 20% de UAA, con o 
sin manifestaciones de 
enfermedades sistémicas 
asociadas a HLA-B27 (v. texto) 
Artritis idiopatica infantil 
Sarcoidosis 
Enfermedad de Behcet 
Sindrome de nefritis 
tubulointersticial y uveitis 
Lupus eritematoso sistémico 
Esclerosis multiple 
Inducida por farmacos 
(v. capitulo 20) 


Neoplasicas; por ejemplo, linfoma, 
melanoma del segmento anterior 

No neoplasicas; por ejemplo, 
xantogranuloma juvenil 


No infecciosa 


Enmascaramiento 


con diferencia la forma mas habitual de uveitis. La iritis describe la 
inflamacion que afecta principalmente al iris, mientras que en 
la iridociclitis se ven afectados tanto el iris como el cuerpo ciliar 
anterior; en la practica se trata de términos intercambiables, porque 
no pueden distinguirse clinicamente. 

La uveitis anterior aguda (UAA) es la presentacién mas frecuente, 
y las formas idiopaticas y relacionadas con el HLA-B27 constituyen 
la mayor parte de los casos. La etiologia en estos cuadros es incierta, 
aunque podria intervenir la reactividad cruzada con antigenos 
microbianos especificos en individuos genéticamente predispues- 
tos. La UAA puede ser una manifestacién de gran variedad de tras- 
tornos oculares, como traumatismos (incluidos los quirtirgicos), 
inflamacion relacionada con el cristalino e infeccién por herpes 
simple, o puede ser secundaria a una inflamacion en otra parte 
del ojo, como una queratitis bacteriana o una escleritis. La UAA 
también puede ser la forma de presentacion clinica, sin uveitis 
intermedia o posterior asociadas, de una serie de enfermedades 
sistémicas que incluyen trastornos inflamatorios crénicos, como 
la sarcoidosis. 

La uveitis anterior cronica (UAC) es menos frecuente que la UAA. 
Por lo general, es bilateral y hay mas probabilidad de que exista una 
enfermedad sistémica asociada. A menudo se observan signos de 
inflamacion granulomatosa (v. mas adelante). 

Las encuestas sobre enfermedades sistémicas asociadas a la uveitis 
anterior muestran resultados variables; la tabla 11.1 enumera los 
cuadros mas frecuentes, pero no es exhaustiva. 

El pronéstico suele ser bueno en la mayoria de las UAA idio- 
paticas y asociadas a HLA-B27 si el tratamiento es correcto. Los 
resultados son mas variables en la UAC y en casos con un trastorno 
ocular o sistémico subyacente. 
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Cuadro clinico Tabla 11.2 Graduacion de las células de camara anterior 


segun el Standardization of Uveitis Nomenclature (SUN) 


© Los sint la VAA ist 1 icid d 
os sintomas en la UAA consisten en la aparicion brusca de Working Group (haz de hendidura de 1 mm por 1 mm) 


dolor unilateral, fotofobia, enrojecimiento y secrecién acuosa, a 
veces precedidos por un leve malestar ocular durante pocos dias. 


La borrosidad de la visidn depende de la intensidad. Como son (0) Z AL 
muy frecuentes los casos recidivantes, sobre todo en los tipos 0,5+ 415) 
idiopatico y asociados a HLA-B27, a menudo hay antecedentes 14 6-15 
de episodios similares. La UAC puede ser de instauracion lenta 4 16.25 
o paulatina, y puede permanecer asintomatica hasta la aparicion ag 26-50 
de complicaciones como cataratas. a > 50 


@ La agudeza visual se ve afectada de modo variable segun la 


gravedad de la inflamacion y la presencia de complicaciones. 


A menudo solo se reduce ligeramente en la UAA. © Las células en la camara anterior (fig. 11.2C) son un marcador 


La «congestion ciliar» (o congestion perilimbica) es una 
hiperemia conjuntival periqueratica, con un tono violaceo por 
afectacién de vasos sanguineos profundos (fig. 11.2A), que se 
observa tipicamente en la uveitis anterior de comienzo agudo. 
La congestion ciliar esta ausente caracteristicamente en algunas 
formas de UAC ya veces en la UAA. 

La miosis por espasmo del esfinter pupilar (fig. 11.2B) pre- 
dispone a la formacidén de sinequias posteriores (v. mas 
adelante). 


de la actividad inflamatoria. Su graduacién (segun el SUN Work- 
ing Group) se lleva a cabo calculando el numero de células en un 
campo del haz de la lampara de hendidura de 1 mm por 1 mm 
con una iluminacion y ampliacion adecuadas (tabla 11.2). Debe 
realizarse antes de la dilatacién pupilar, que puede liberar célu- 
las pigmentarias al humor acuoso. También se ven a menudo 
células inflamatorias en el vitreo anterior. 

El hipopion (fig. 11.2D) consiste en un exudado purulento 
blanquecino compuesto por células inflamatorias en la parte 
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Fig. 11.2 Signos de uveitis anterior aguda. (A) Congestion ciliar; (B) miosis; (€) células en la camara anterior en una uveitis 
anterior leve (flecha); (D) hipopidn. 
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inferior de la camara anterior (CA), que forma un nivel hori- 
zontal por el efecto de la gravedad. El hipopion es frecuente 
en la UAA asociada a HLA-B27 (v. mas adelante), en la que 


un alto contenido en fibrina tiende a inmovilizarlo y retrasar 
su reabsorcion. En pacientes con enfermedad de Behcet, el 
hipopion apenas contiene fibrina, por lo que tipicamente se 


© Los precipitados queraticos (PQ) son depdsitos sobre el endo- 


telio corneal (fig. 11.3A) compuestos por células inflamatorias, 
como linfocitos, células plasmaticas y macr6fagos (fig. 11.3B). 
Suelen concentrarse en la parte inferior, a menudo formando 
un patron triangular de vértice superior (triangulo de Arlt) 
bajo el efecto de la gravedad y las corrientes de conveccién 


desplaza segun la posicion de la cabeza del paciente. 


del humor acuoso; una notable excepcién es el sindrome de 
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Fig. 11.3 Precipitados querdaticos (PQ). (A) Vista a gran aumento de PQ recientes en una uveitis anterior precoz; 

(B) la histologfa muestra los tipicos agregados de células inflamatorias sobre el endotelio corneal; (C) precipitados 
querdaticos grandes «en grasa de carnero»; (D) PQ estrellados en el sindrome de uveitis de Fuchs; (E) PQ granulomatosos 
antiguos pigmentados; (F) «espolvoreado» celular endotelial y formacién de PQ precoces. 

(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - fig. B.) 
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uveitis de Fuchs (SUF), en el que se distribuyen difusamente. Sus 
caracteristicas indican el tipo probable de uveitis: tipicamente 
mas pequefios en la inflamacién no granulomatosa propia de 
la UAA, y medianos o grandes en la inflamacion granuloma- 
tosa (habitualmente crénica), en la que pueden incluir células 
epitelioides y multinucleadas. Los PQ granulomatosos gran- 
des de aspecto grasiento se denominan clasicamente PQ «en 
grasa de carnero» (fig. 11.3C). Los PQ son pequefios o medianos 
y adoptan una morfologia estrellada (fig. 11.3D) o filamen- 
tosa en el SUF. Los PQ suelen resolverse al remitir la infla- 
macion aguda: los PQ no granulomatosos de larga evolucién 
se hacen pigmentados, mientras que los PQ granulomatosos 
pueden pigmentarse (fig. 11.3E) o adoptar un aspecto de «vidrio 
esmerilado». El espolvoreado endotelial de abundantes células 
individuales precede a la formacion de verdaderos agregados 
de PQ (fig. 11.3F). 

La turbidez del humor acuoso, liquido que en condiciones 
normales es transparente, refleja la presencia de proteinas en 
la camara anterior por alteracion de la barrera hematoacuosa. 
Basandose en estudios en nifios con UAC asociada a artritis 
idiopatica infantil, hoy se cree que en practicamente todos los 
pacientes la presencia de turbidez indica inflamacién activa, 
con el consiguiente riesgo de complicaciones a largo plazo. 
La turbidez puede graduarse clinicamente con la lampara de 
hendidura segun la dificultad para visualizar el iris y el cristalino 
(tabla 11.3). Si se dispone de un fotémetro laser, se puede graduar 
la turbidez del humor acuoso con mayor objetividad. 

La presencia de un exudado fibrinoso en la camara anterior 
(fig. 11.4) es frecuente en la UAA grave y, al igual que el hipopion, 
se observa a menudo en la inflamacién asociada a HLA-B27. 
Nédulos del iris: los nddulos de Koeppe se localizan en el borde 
pupilar (fig. 11.5A) y pueden ser el punto de formacién de sine- 
quias posteriores (v. mas adelante). Pueden aparecer en uveitis 
anteriores tanto granulomatosas como no granulomatosas. Los 
nodulos de Busacca afectan al estroma del iris (figs. 11.5B y C) y 
son tipicos de la uveitis granulomatosa. Pueden formarse nédu- 
los amarillentos a partir de los vasos del iris dilatados (roséola) 
en la uveitis sifilitica. Las «perlas» del iris son tipicas de la UAC 
lepromatosa. Los cristales del iris (cuerpos de Russell), que al 
parecer estan formados por depositos de inmunoglobulinas, son 
un hallazgo poco habitual en algunos casos de uveitis cronica 
(fig. 11.5D), incluido el SUF. 

Las sinequias posteriores (SP) son adherencias inflamato- 
rias entre el borde pupilar y la capsula anterior del cristalino 
(figs. 11.6A y B), y pueden tener cierta predileccién por formarse 


Tabla 11.3 Graduacion de la turbidez de la camara anterior 
con la lampara de hendidura segtn el SUN Working Group 


Grado _— Descripcion 
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6) Ninguna 

1+ Leve 

2+ Moderada (detalles del iris y el cristalino nitidos) 
3+ Acusada (detalles del iris y el cristalino borrosos) 
4+ Intensa (fibrina o humor acuoso plastico) 
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Fig.11.4 Exudado fibrinoso. 


en la localizacién de un nédulo de Koeppe. Pueden establecerse 
con rapidez, y para prevenir su formacion se prescribe sistema- 
ticamente un midriatico en todos los casos de UAA, salvo que 
sean muy leves. Una vez formadas, hay que intentar romperlas 
(fig. 11.6C) antes de que se vuelvan permanentes. 

La atrofia del iris puede servir de pista para el diagndstico. 
Se observa una atrofia estromal difusa en el SUF, y puede apa- 
recer una atrofia parcheada o sectorial en la uveitis herpética 
(fig. 11.7); ambos patrones pueden verse en la inflamacién por 
herpes tanto simple como zéster, aunque se dice que esta ultima 
produce mas a menudo un patron sectorial. 

La heterocromia del iris es la diferencia de color entre el iris 
de cada ojo, y se ve mejor a la luz natural. En el contexto de 
una uveitis, la heterocromia es tipica del SUF; véase también la 
tabla 11.6. 

Puede aparecer neovascularizacion del iris (rubeosis del iris), 
sobre todo en inflamaciones croénicas. El proceso tiende a ser 
menos agudo que cuando hay una causa vascular primaria, 
como la oclusién de la vena central de la retina. La presencia 
de vasos iridianos anormales es muy comun en el SUF, pero no 
causan un cierre sinequial del angulo. También puede ocurrir 
neovascularizacion del iris en la uveitis posterior, sobre todo 
cuando se ve afectada la perfusion retiniana. Los neovasos iri- 
dianos pueden ser dificiles de distinguir de los vasos normales 
dilatados (lo que a veces se denomina «seudorrubeosis»); los 
vasos normales discurren radialmente, a diferencia de la dis- 
tribucion irregular de la neovascularizacion. La angiografia 
fluoresceinica (AGF) puede mostrar exudacion desde los neo- 
vasos, aunque esto también puede ocurrir con vasos normales 
dilatados, sobre todo en presencia de inflamacion activa. 

La presion intraocular (PIO) puede estar disminuida debido 
ala menor produccion de humor acuoso por el epitelio ciliar, o 
elevada como consecuencia de diversos mecanismos (v. «Glau- 
coma inflamatorio» en el capitulo 10), incluyendo el tratamiento 
con corticoides. 

Siempre debe llevarse a cabo un examen del segmento pos- 
terior para detectar una causa oculta de uveitis anterior (p. ej., 
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Fig.11.5 Nodulos de iris en la uveitis anterior. (A) Nodulos de Koeppe en el sindrome de uveitis de Fuchs; (B) nddulos de Busacca y 


Koeppe; (C) nddulo muy grande en una uveitis sarcoidea; (D) cristales en el iris (cuerpos de Russell) en una uveitis sifilftica crénica. 


(Por cortesia de C. Barry - fig. A; C. Pavesio - figs. B y C; S. Chen - fig. D.) 


desprendimiento de retina, tumores), una inflamacion inter- 
media o del segmento posterior primaria y complicaciones de 
la uveitis anterior, como el edema macular cistoide. 


Pruebas complementarias 


Las pruebas complementarias a menudo son negativas, sin que 
llegue a establecerse ninguna causa clara en muchos pacientes. 
Mas que realizar una bateria de pruebas, estas deben ajustarse a 
las caracteristicas de cada paciente, en funcion de los hallazgos 
clinicos. A veces, la causa probable puede ser evidente, como una 
uveitis anterior grave tras una cirugia intraocular cuyo diagndéstico 
diferencial estara encabezado por la endoftalmitis. En la mayoria 
de los casos, es fundamental un interrogatorio exhaustivo sobre 
posibles sintomas sistémicos para obtener pistas de una posible 
enfermedad de base, derivando al paciente al especialista corres- 
pondiente cuando sea preciso. Muchas enfermedades asociadas a 
uveitis pueden presentarse con una amplia variedad de manifes- 
taciones sistémicas. 
No suele estar indicado solicitar pruebas complementarias en las 

siguientes circunstancias: 
© Un episodio aislado de UAA no granulomatosa unilateral leve 

o moderada (sin hipopidn) sin indicios oculares o sistémicos 

de enfermedades subyacentes. 


© Hallazgos clinicos tipicos de una entidad especifica para la que 
no suelen requerirse pruebas complementarias (p. ej., SUF). 

© Cuando ya se haya confirmado un diagndéstico sistémico com- 
patible con el cuadro clinico (p. ej., sarcoidosis). 

Entre las situaciones en las que suele ser conveniente realizar 

pruebas complementarias en una UAA se incluyen: 

@ UAA recurrente. 

UAA grave. 

UAA bilateral. 

Uveitis anterior persistente, crénica 0 refractaria al tratamiento. 


Signos de inflamacion granulomatosa (aunque hay que sefialar 
que las enfermedades granulomatosas también pueden causar 
UAA no granulomatosa). 
©@ Uveitis intermedia 0 posterior asociada. 
Hallazgos clinicos oculares 0 sistémicos que sugieran una enfer- 
medad de base. 
© Algunos autores recomiendan pedir una serologia sifilitica 
en todos los pacientes que acudan por primera vez con una 
uveitis anterior; podria estar especialmente indicado si hay 
antecedentes de una conducta sexual de riesgo. 
@ A veces se obtienen resultados si se repiten varios anos des- 
pués pruebas complementarias seleccionadas que habian sido 
previamente negativas. 
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Fig. 11.7 Extensa atrofia de iris tras herpes zoster oftalmico; 
patron predominantemente sectorial. 
(Por cortesia de C. Barry.) 


superficie celular. En los seres humanos, el CPH, situado en el 
cromosoma 6, se denomina «sistema de antigenos leucocitarios 
humanos» (HLA). El tipaje HLA se usa para determinar la 
compatibilidad en los trasplantes de organos y también puede 
indicar predisposicién a ciertas enfermedades. Se ha realiza- 
do convencionalmente mediante identificacion de antigenos 
serologicos, pero cada vez mas se basa en el analisis del ADN. 
El] HLA-Bz27 es una proteina de la superficie celular frecuente 
(p. ej., el 6-8% de la poblacién blanca en EE. UU., el 5% de los 
pacientes de ascendencia japonesa) que presenta péptidos a las 


células T. Se asocia claramente con UAA, espondilitis anquilo- 
sante y otras enfermedades inflamatorias, como artritis reactiva 
(sindrome de Reiter), artritis psoriasica y artritis en la enferme- 
dad inflamatoria intestinal. Aparece en el 50% de pacientes con 
UAA por lo demas sanos, y en el 90% de los pacientes con UAA 
con espondiloartropatia asociada, especialmente espondilitis 
anquilosante. Se han identificado muchos subtipos de HLA-B27 
cuyo significado se esta investigando. Los tipos de HLA aso- 
ciados a enfermedades inflamatorias oculares se muestran en 
la tabla 11.4. Debe estudiarse el HLA-Bz27 en todo paciente, 
nifo o adulto, con uveitis anterior recidivante 0 crénica no 
granulomatosa. 
© Serologia sifilitica 
O Las pruebas de anticuerpos treponémicos como el ELISA 
(enzimoinmunoanilisis) son muy sensibles y especificas, 
pero tardan unos 3 meses en positivizarse. 


Fig. 11.6 Sinequias posteriores. (A) Adherencias en una 
uveitis anterior aguda activa; (B) sinequias extensas y 
pigmento sobre el cristalino tras una uveitis aguda grave; 
(C) sinequias recientemente rotas en una uveitis anterior Tabla 11.4 Ejemplos de asociaciones de HLA con uveitis 


aguda asociada a HLA-B27. 


HLA-B27 Uveitis anterior aguda recidivante 
Debe valorarse la realizacion de las siguientes pruebas com- HLAA29 Retinocoroidopatia en perdigonada 
plementarias: HLA-B51 y HLA-BS Enfermedad de Behcet 
© Tipaje HLA (HLA-B27). El complejo principal de his- HLA-B7 y HLA-DR2 aac de oe 
tocompatibilidad (CPH) es un grupo de genes implicados en iStOp BemOsis ocular 
la interaccién entre leucocitos y antigenos y otras funciones HLA-DR4 Stale simpatica . 
inmunitarias, incluida la codificacién de glucoproteinas de la HLA-DR4 Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada 
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Uveitis anterior 


©. Las pruebas no especificas de anticuerpos frente a cardiolipina, 
como la RPR (reagina plasmatica rapida) y VDRL (venereal 
disease research laboratory), suelen ser positivas con mas 
frecuencia en las infecciones precoces y sirven para controlar 
la actividad de la enfermedad; se negativizan con el tiempo, 
sobre todo tras el tratamiento. Puede haber falsos positivos. 
o Ambos tipos de pruebas deben solicitarse en el cribado de 
la sifilis ocular. 
© Si hay indicios clinicos de sifilis, debe remitirse al paciente 
sin demora a un especialista en enfermedades infecciosas o 
venéreas. 
Enzima conversora de la angiotensina (ECA) plasmatica: 
prueba inespecifica que indica la existencia de una enfermedad 
granulomatosa, como sarcoidosis, tuberculosis y lepra. Esta 
elevada hasta en el 80% de los pacientes con sarcoidosis aguda, 
pero puede permanecer normal durante las remisiones. En los 
nifos, los niveles plasmaticos de la ECA suelen ser mas altos y 
tienen menor valor diagnéstico. El ejercicio fisico intenso puede 
aumentar la ECA. 
Lisozima: grupo de enzimas que se encuentran en los neutrofilos 
polimorfonucleares y numerosas secreciones como las lagrimas. 
Tiene una potente accién antibacteriana, al facilitar la destruc- 
cidn de la pared celular de las bacterias. Los niveles plasmaticos 
de lisozima son un poco menos sensibles y especificos que los de 
la ECA para el diagndstico de sarcoidosis, pero, si se realizan 
ambas pruebas, se aumentan la sensibilidad y la especificidad. 
Velocidad de sedimentacién globular (VSG) y proteina C 
reactiva (CRP): reactantes de fase aguda que probablemente 
no son muy utiles, aunque pueden estar elevados en diversas 
enfermedades inflamatorias sistémicas. 
Hemograma completo: la leucocitosis debe hacer sospechar 
una infeccién y, excepcionalmente, un cancer hematoldgico. 
Puede haber eosinofilia en infecciones parasitarias. 
Enfermedad de Lyme: pueden pedirse pruebas seroldgicas, 
sobre todo en zonas endémicas. Se solicitaran andlisis sero- 
ldgicos de otras enfermedades infecciosas, como brucelosis y 
leptospirosis, si existen factores de riesgo relevantes (p. ej., en 
regiones endémicas). 
Anticuerpos antinucleares (ANA): de utilidad limitada, salvo en 
nifios. En aquellos con artritis infantil idiopatica (AII), su presen- 
cia se asocia a mayor riesgo de UAC; se ha informado de casos de 
posible AII subclinica en nifios con UAC y ANA positivos. 
Anticuerpos citoplasmaticos antineutréfilos (ANCA): de 
poca utilidad en la uveitis anterior, a menos que se asocien a 
escleritis o queratitis ulcerativa periférica, en cuyo caso hay que 
determinar los ANCA citoplasmicos (c-ANCA) para detectar 
una posible granulomatosis de Wegener. 
Prueba de liberacién de interferén y (p. ej., QuantiFERON-TB 
Gold™): analisis de sangre para tuberculosis. 
Serologia de VIH: indicada en pacientes seleccionados, nor- 
malmente aquellos en los que se diagnostique o sospeche una 
infeccién oportunista. 
La radiografia de las articulaciones sacroiliacas puede reve- 
lar signos de sacroilitis en la espondilitis anquilosante y otras 
espondiloartropatias seronegativas. 
La radiografia de térax puede mostrar indicios de sarcoidosis 
o tuberculosis; siempre hay que descartar estas enfermedades 


susceptibles de tratamiento (asi como la sifilis), sobre todo si la 

inflamacion es granulomatosa. 

Pruebas de imagen ocular 

Oo Ecografia en modo B, si no se puede visualizar bien el seg- 
mento posterior por miosis extrema u opacidad de medios. 

oO La tomografia de coherencia 6ptica (TCO) puede revelar 
complicaciones del segmento posterior, como edema macu- 
lar cistoide y membrana epirretiniana. 

© La autofluorescencia del fondo de ojo (AFF) puede demos- 
trar alteraciones del segmento posterior, ya que las lesiones 
de diversas enfermedades inflamatorias, como el sindro- 
me de multiples puntos blancos evanescentes (SMPBE), 
que pueden causar una leve inflamacion de camara anterior, 
suelen ser mas evidentes que a la exploracion clinica. 

oO La AGF es util en algunos casos de uveitis anterior para 
confirmar o descartar una posible afectacién del segmento 
posterior, por ejemplo, vasculitis o sindromes de puntos 
blancos, o para identificar isquemia macular como causa de 
pérdida de vision si no hay anomalias maculares visibles en 
la TCO. 

© Laangiografia con verde de indocianina (AVI) rara vez esta 
indicada en la uveitis anterior, pero puede usarse para buscar 
enfermedades coroideas sutiles asociadas. 

© La biomicroscopia por ultrasonidos (BMU) esta particular- 
mente indicada en casos de hipotonia, y puede demostrar 
alteraciones, como un derrame coroideo sutil, una hendidura 
de ciclodialisis o una membrana ciclitica. 

Paracentesis de humor acuoso: tradicionalmente rara vez se 
realizaba en una uveitis anterior, pero cada vez se identifican 
mas casos de inflamacién de origen virico. Debe pensarse en 
una infeccion, especialmente por virus del herpes (incluido el 
citomegalovirus) y rubéola, en casos clinicos sospechosos, sobre 
todo uveitis hipertensivas inexplicables y casos relativamente 
refractarios a los corticoides topicos. La muestra de humor 
acuoso puede mandarse para una prueba de reaccidén en cadena 
de la polimerasa (PCR) de material genético de virus y para 
microscopia, cultivo y andlisis de anticuerpos; la PCR también 
puede ser util para descartar una infeccién por propionibacte- 
rias en ojos seudofaquicos con inflamaci6n crénica. 

La biopsia de iris rara vez se realiza. 

La biopsia de vitreo se reserva para inflamaciones poco claras 

del segmento posterior o sospecha de endoftalmitis infecciosa. 

Biopsia conjuntival: en ocasiones esta indicado obtener mues- 

tras de tejidos, como un granuloma sospechoso o una lesion 

infiltrativa. 

Derivacion a un especialista para otras pruebas comple- 

mentarias. Es fundamental cuando se sospeche una enfer- 

medad sistémica. Por ejemplo, si hay sintomas respiratorios, 
un neumologo puede pedir pruebas adicionales, como una 
tomografia computarizada (TC) de alta resolucién de térax, 
una gammagrafia corporal con galio (sarcoidosis), la prueba de 

Mantoux (derivado proteico purificado) para tuberculosis (un 

resultado negativo puede indicar sarcoidosis) y una broncos- 

copia con lavado o biopsia. Del mismo modo, un neurdlogo 

puede solicitar una resonancia magnética (RM) cerebral o 

una puncion lumbar, 0 un gastroenterdlogo puede realizar una 

endoscopia. 
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Tratamiento 


En pacientes con una causa tratable de inflamacién, como una 
infeccién, se administrara un tratamiento especifico (v. cada 
epigrafe concreto) sustituyendo o asociado a las medidas antiin- 
flamatorias generales que se comentan a continuacion. La fre- 
cuencia de las revisiones se ajustara en funcion de la gravedad 
y cronicidad de la inflamacion; los pacientes con inflamacién 
grave pueden requerir otra visita 1 0 2 dias después de iniciar 
el tratamiento. En aquellos con UAA idiopatica recurrente leve, 
puede aplazarse la revisidn varias semanas después del comienzo 
del tratamiento. 

© Corticoides tépicos 

oO La prednisolona al 1% 0 la dexametasona al 0,1% son a 
menudo el farmaco de primera eleccién. Otros preparados, 
disponibles solo en algunos paises, serian difluprednato al 
0,05% (puede administrarse menos veces al dia), etabonato 
de loteprednol al 0,2 y 0,5% (potencia moderada 0 intensa, 
pero con menor tendencia a elevar la PIO), betametaso- 
na, prednisolona al 0,5%, fluorometolona y rimexolona; 
estos tres ultimos son de potencia media 0 escasa. Puede 
modificarse la eleccidn del corticoide tépico que se va a 
emplear segtin la gravedad y otros factores, como una 
tendencia conocida al aumento de la PIO. Puede aplicarse 
pomada de corticoides (p. ej., betametasona) al acostar- 
se como complemento a los colirios. En algunos casos se 
requiere tratamiento antiinflamatorio adicional (v. mas 
adelante). 

o El tratamiento de la UAA empieza con la instilacion a una 
frecuencia acorde con la gravedad de la inflamacion, habi- 
tualmente una gota horaria en casos moderados 0 graves. 
Una vez que se ha controlado la inflamacion, la frecuencia 
debe reducirse lentamente; una pauta bastante habitual 
consiste en: 

e Una gota cada hora durante los primeros 3 dias. 

e Una gota cada 2 h durante otros 3 dias. 

e Cuatro veces al dia durante 1 semana. 

e ‘Tres veces al dia durante 1 semana. 

¢ Dos veces al dia durante 1 semana. 

e Una vez al dia durante 1 semana y suspender; el trata- 
miento a menudo se interrumpe al cabo de 5-6 semanas. 
Se realizaran revisiones periddicas segun la evolucion 

clinica, con una visita al cabo de 1 0 2 semanas tras finalizar el 

tratamiento, momento en que se puede dar de alta al paciente 

advirtiéndole de que vuelva de modo urgente silos sintomas 

reaparecen. 

© El tratamiento de la UAC generalmente tiene como objetivo 
suprimir completamente la inflamacién, sin que quede acti- 
vidad celular ni turbidez en la camara anterior; actualmente 
se cree que la presencia de proteinas es un indicador de 
inflamacion activa en todos 0 casi todos los casos. Incluso un 
grado leve de inflamacién se asocia a una mayor incidencia 
de complicaciones que supera los posibles riesgos del tra- 
tamiento. Las reagudizaciones se tratan inicialmente del 
mismo modo que la UAA, aunque con una reduccién mas 
gradual y tipicamente con una pauta de mantenimiento; el 
SUF seria una excepcion. 
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oO Una complicacién frecuente de los corticoides topicos es 


la elevacion transitoria de la PIO en individuos suscepti- 
bles («respondedores a corticoides»); el tratamiento a largo 
plazo puede dar lugar a una elevacién permanente dela PIO 
con lesién glaucomatosa. Pueden inducir cataratas, pero 
es menos frecuente que con la administracion sistémica 
de corticoides; el riesgo aumenta en funcion de la dosis y 
la duracion del tratamiento. Son raras las complicaciones 
corneales, como infeccion secundaria por bacterias y hon- 
gos, recrudescencia de la queratitis por herpes simple y lisis 
corneal. Los corticoides tépicos no suelen causar efectos 
adversos sistémicos, pero si pueden ocurrir en casos de 
administracion prolongada, sobre todo en nifios, en los que 
hay que adoptar medidas para reducir la absorci6n sistémica 
como presion sobre el canto interno y secado de las gotas que 
rebosen a los parpados tras la instilacion. 


© Ciclopléjicos. Se usan en la UAA y en las exacerbaciones de 


la UAC para prevenir la formacién de SP, romper sinequias 
recién formadas y calmar el malestar al relajar el espasmo del 
musculo pupilar y ciliar. Los anticolinérgicos usados normal- 
mente en orden creciente de potencia y duracién de accion 
son el ciclopentolato (duracion de 12-24 h), la homatropina y 
la atropina (10-14 dias). En fase aguda, puede usarse la fenile- 
frina al 2,5 0 10% como complemento de los anticolinérgicos 
para romper las SP. En la uveitis anterior leve 0 crénica, puede 
instilarse un ciclopléjico al acostarse para evitar problemas 
de acomodacion durante el dia. En los nifios, hay que tener 
cuidado con la posible toxicidad sistémica, que puede causar 
diversos efectos adversos, incluidas convulsiones. La cicloplejia 
monocular prolongada puede inducir ambliopia en el grupo de 
edad susceptible. 

Preparado que contiene adrenalina y atropina. Empleado 
para tratar de romper las SP recientes cuando los colirios 
son ineficaces; también lleva un anestésico local para que 
moleste menos. Sus constituyentes varian segun el fabricante, 
pero es tipico que 0,3 ml contengan 0,12 mg de adrenalina, 
1 mg de atropina y 6 mg de procaina. Suele administrarse 
como inyeccion subconjuntival; si se divide en los cuatro 
cuadrantes conjuntivales, puede potenciarse su efecto. Una 
alternativa a la inyecciOn seria introducir una esponjilla de 
algodén empapada en este preparado en los fondos de saco 
superior e inferior durante 5 min. Se ha informado de pro- 
blemas cardiovasculares graves tras la inyeccién (es frecuente 
una taquicardia sinusal transitoria), por lo que hay que vigilar 
al paciente después. La version pediatrica también puede ser 
eficaz en adultos. 

Activador del plasminégeno tisular (TPA). En la uveitis 
anterior fibrinoide grave, se inyectan 0,1 ml con 12,5-25 wg de 
TPA en la camara anterior (intracameral) con una aguja 
de 30 G tras anestesia topica para disolver el exudado fibrinoso 
denso y romper SP recientemente formadas. Hay que tomar 
las mismas precauciones antisépticas que para la inyeccién 
intravitrea. 

Los corticoides subconjuntivales pueden administrarse en 
casos graves 0 en pacientes en los que se tema un mal cum- 
plimiento. Por ejemplo, la solucién de fosfato sddico de beta- 
metasona (4 mg en 1 ml) puede administrarse sola 0 en una 
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preparacion combinada con suspensién de acetato de betame- 
tasona para un efecto mas duradero (p. ej., 6 mg en 1 ml). 

© Inyeccién periocular de corticoides. La inyeccion por via infe- 
rior («en el suelo orbitario») o subtenoniana posterior (fig. 11.8) 
de un corticoide de liberacion retardada (p. ej., acetonido de 
triamcinolona, acetato de metilprednisolona) es una medida 
habitual para tratar la inflamacion del segmento posterior, 
pero en la uveitis anterior suele reservarse a aquellos pacientes 
con casos complicados por edema macular cistoide (EMC) 
o con mal cumplimiento de la medicacién topica. También pue- 
den administrarse inyecciones perioculares en el momento de 
la cirugia, y rara vez como complemento de un tratamiento 
sistémico o si estan contraindicados los corticoides sistémicos. 
Se alcanza el efecto maximo al cabo de unas 4 semanas, con 
una duracién maxima de accién de alrededor de 3 meses. Entre 
las complicaciones se incluyen hemorragia subconjuntival, 
penetracion del globo ocular, elevacion refractaria de la PIO 
(hasta el 25%), catarata, ptosis, hemorragia palpebral, necrosis 
isquémica de los parpados, hemorragia retrobulbar, atrofia 
adiposa subdérmica, paralisis de musculos extraoculares, lesion 
del nervio dptico, oclusién vascular retiniana y coroidea o 
hiperpigmentacién cutanea; son raros los efectos adversos sis- 
témicos, pero pueden darse. La tabla 11.5 describe los procedi- 
mientos de inyeccidén; no hay pruebas claras de la superioridad 
de una via respecto a la otra, pero algunos autores sugieren que 
puede haber menor riesgo de perforacién ocular, elevacién 
de la PIO y ptosis con el abordaje por el suelo orbitario. Se ha 
descrito la utilizacién de una canula intravenosa de plastico 
por via subtenoniana superior para reducir la posibilidad de 
perforacion. 

© Corticoides intraoculares. En ocasiones se usa aceténido de 
triamcinolona intravitreo (4 mg en 0,1 ml, es decir, la décima 
parte de la dosis orbitaria) en la uveitis anterior con EMC que 
no responda a otras formas de tratamiento (v. fig. 13.34E), y 
rara vez puede valorarse en la cirugia intraocular de pacientes 
con uveitis anterior de alto riesgo. Las posibles complicaciones 
incluyen aumento de la PIO, catarata, endoftalmitis (estéril 0 


Fig. 11.8 Inyecci6n subtenoniana posterior de corticoide. 
(Por cortesia de C. Pavesio.) 


Fig. 11.9 Seudohipopio6n formado por cristales de corticoides 
tras inyeccion intravitrea de triamcinolona. 
(Por cortesia de S. Chen.) 


infecciosa), hemorragia, desprendimiento de retina y seudo- 
hipopion (fig. 11.9). Ocasionalmente puede estar indicado un 
implante vitreo de liberacion retardada. 

© Los corticoides sistémicos rara vez son necesarios en la uveitis 
anterior, pero puede plantearse su uso en casos con una res- 
puesta insuficiente a tratamientos menos intensos. A veces se 
da una pauta breve antes de la cirugia intraocular para prevenir 
un empeoramiento de la inflamacion, con la ventaja de que su 
efecto se pasa rapido en comparacién con la inyeccién periocu- 
lar o intraocular de corticoides de liberacién retardada, aunque 
con mayor riesgo de posibles efectos adversos. 

© Los antiinflamatorios no esteroideos (AINE) como naproxeno 
y tolmetina a veces son eficaces en la UAC y pueden usarse a 
largo plazo bajo la supervision de un médico especialista. 

© Los antimetabolitos como el metotrexato no suelen ser nece- 
sarios en el tratamiento de la uveitis anterior, aunque si en 
pacientes excepcionales, como aquellos con UAC asociada a 
All en la que no se consigue controlar la inflamacion con otras 
medidas, o bien como estrategia para ahorrar corticoides. 


Las espondiloartropatias son un grupo de trastornos que tienen 
en comun la positividad del HLA-Bz27 y la entesitis. A menudo hay 
antecedentes familiares de una o mas de las enfermedades del grupo, 
que incluyen la espondilitis anquilosante, la espondiloartropatia 
indiferenciada, la artritis psoridsica, la artritis reactiva (sindrome 
de Reiter) y la espondiloartropatia con enfermedad inflamatoria 
intestinal (colitis ulcerosa y enfermedad de Crohn). A menudo 
se denominan «espondiloartropatias seronegativas», ya que no se 
detecta factor reumatoide y la base fisiopatologica es diferente. La 
American Uveitis Society ha respaldado recientemente el uso de 
bloqueantes bioldgicos como el infliximab como inmunosupresores 
sistémicos de segunda linea en la uveitis crénica que amenace la 
vision. 
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Tabla 11.5 Procedimiento para la inyecci6n periocular de corticoides transeptal inferior y subtenoniana posterior 


Via Técnica 


Inyecci6n transeptal 
inferior («en el 
suelo de la 6rbita») 


Se instila un anestésico topico, como tetracaina, para evitar la irritaci6n por el antiséptico 

Se limpia la piel del parpado inferior y del area maxilar con un antiséptico, como alcohol o 
povidona yodada al 5% 

Se agita el vial que contiene el corticoide 

Se carga 1 ml de corticoide (acet6nido de triamcinolona o acetato de metilprednisolona a dosis 
de 40 mg/ml) en una jeringa de 2 ml y se sustituye la aguja de carga por otra de 25 Gy 16 mm 

Se pide al paciente que mantenga la mirada al frente 

Se clava la aguja en la piel (algunos prefieren inyectar a través de la conjuntiva), 
aproximadamente en la union del tercio externo y los dos tercios internos del reborde orbitario 
inferior, entrando cerca del reborde 6seo, pero separado de él 

Se avanza lentamente la aguja tangencialmente al globo ocular (0, si lo permite la anatomia, 
alejandose de él) de modo similar a un bloqueo anestésico peribulbar hasta la base de la aguja 

Hay que presionar sobre la piel para garantizar que la punta de la aguja esta lo suficientemente 
posterior para depositar el corticoide lejos del drea subconjuntival anterior 

Puede sentirse que la punta se engancha en el suelo 6seo de la Orbita o perfora el tabique 
orbitario; al igual que en la técnica de inyecci6n superior, puede moverse la aguja de lado a 
lado para comprobar que no ha enganchado la esclera 

Se retira ligeramente el émbolo y, si no entra sangre en la jeringa, se inyecta lentamente todo 
el contenido de 1 ml y se retira con cuidado la aguja 

Hay que tener precauci6n especial en los pacientes con ojo grande (p. ej., miopia) para evitar 
perforar el globo ocular 


Subtenoniana 
posterior 


Se instila un anestésico topico, como tetracaina 

Se coloca en el fondo de saco superior una almohadilla de algod6n empapada en tetracaina, 
gel de lidocaina al 2% u otro anestésico en el sitio de la inyecci6n durante 2 min 

Se agita el vial que contiene el corticoide 

Se carga 1 ml de corticoide (acetdnido de triamcinolona 0 acetato de metilprednisolona a dosis 
de 40 mg/ml) en una jeringa de 2 ml y se sustituye la aguja de carga por otra de 25 G y 16 mm 

Se pide al paciente que mire en direcci6n opuesta al sitio temporal superior de inyeccién 

Se clava la punta de la aguja en la conjuntiva bulbar, con el bisel hacia el ojo, ligeramente sobre 
el lado bulbar del fondo de saco 

Se clava lentamente la aguja posteriormente, siguiendo el contorno del globo ocular, 
manteniéndola tan proxima a este como sea posible. Para no perforar el globo 
accidentalmente, se realizaran movimientos laterales con la aguja al irla clavando mientras se 
observa el limbo; el movimiento del limbo indicaré que se ha enganchado la esclera 

Cuando se haya avanzado la aguja hasta su base, se retirara ligeramente el Embolo; si no entra 
sangre en la jeringa, se inyectara lentamente su contenido de 1 ml 

Se ha descrito otro método que utiliza una canula intravenosa de plastico por la misma ruta tras 
hacer una incisi6n conjuntival y una diseccidn roma limitada 


Espondilitis anquilosante e 


Introduccion 


La espondilitis anquilosante (EA) se caracteriza por inflamacion, 


positivos. 


calcificacion y, finalmente, por osificacién de ligamentos y capsu- 
las articulares, con la consiguiente anquilosis del esqueleto axial. 
Afecta mas a menudo a los varones, de los que el 90% son HLA-B27 


Manifestaciones generales 


© Se presenta normalmente en la tercera o cuarta décadas con la 


La entesitis se caracteriza clinicamente por inflamacion y dolor 
en las inserciones tendinosas en los huesos. 

Las complicaciones cardiacas son raras. 

© La radiografia de las articulaciones sacroiliacas muestra osteo- 
porosis yuxtaarticular en fases precoces, seguida de esclerosis 
y fusion dsea de la articulacion (fig. 11.10B). La calcificacién 
de los ligamentos vertebrales origina una «columna en cafia de 
bambu». Los cambios radiologicos a menudo preceden a los 
sintomas clinicos. 


Manifestaciones oculares 


@ tLaUAAescon diferencia la manifestacién ocular mas frecuente, 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


instauracion paulatina de dolor y rigidez en la parte inferior de 
la espalda o las nalgas. 

La espondiloartritis causa una limitacién progresiva de los 
movimientos vertebrales, hasta que termina con una cifosis fija 
(fig. 11.10A). Puede haber estenosis del canal lumbar y fracturas. 


y se presenta en alrededor del 25% de los pacientes con EA; 
el 25% de los varones con UAA tendran EA. Cada ojo suele 
afectarse en momentos diferentes, y es rara la afectacion bilateral 
simultanea. A menudo no hay correlacion entre la gravedad y 
la actividad de la inflamacion ocular y articular. En algunos 


booksmedicos.org 


406 


Fig. 11.10 Espondilitis anquilosante. (A) Deformidad vertebral fija 
en flexi6n; (B) esclerosis y fusiOn 6sea de las articulaciones 
sacroilfacas. 


(Por cortesia de M.A. Mir, de Atlas of Clinical Diagnosis, Saunders 2003 - fig. A.) 


pacientes puede cronificarse. Los pacientes con EA HLA-B27 
positiva tienden a sufrir cuadros mas graves en varios aspectos, 
como un comienzo mas precoz y una inflamacién de mayor 
intensidad con frecuencia aumentada de complicaciones. 

® Otros hallazgos oculares pueden ser escleritis, epiescleritis, 
queratitis y ptosis mecanica. 


Introduccion 


La artritis reactiva (ARe, también denominada «sindrome de Rei- 
ter») se caracteriza por la triada de uretritis inespecifica, conjunti- 
Vitis y artritis. Alrededor del 75% de los pacientes son positivos para 


HLA-B27. Diversos agentes infecciosos pueden desencadenar este 
sindrome, que aparece en el 1-3% de los hombres tras una uretritis 
inespecifica y en alrededor del 4% de los individuos después de una 
enteritis por diversos microorganismos, como Shigella, Salmonella y 
Campylobacter. La ARe también puede ir precedida por una infec- 
cidn respiratoria debida a Chlamydia pneumoniae y otros patogenos. 


Manifestaciones generales 


© Se presenta de modo agudo con malestar, fiebre y disuria 1-4 
semanas después de una infeccién relacionada en un paciente 
de entre 20 y 40 aiios de edad, junto con una artritis que puede 
ir precedida por una conjuntivitis. Puede haber otras manifes- 
taciones, aunque no siempre se da la triada clasica. 

© La oligoartritis periférica es aguda, asimétrica y migratoria; 
tienden a afectarse de dos a cuatro articulaciones, generalmente 
las rodillas, tobillos y dedos gordos de los pies. 

© La espondiloartritis afecta a un 50% de pacientes, y se mani- 
fiesta como dolor en la parte inferior de la espalda que puede 
cronificarse. 

© Puede haber entesitis, como fascitis plantar, tenosinovitis aqui- 
lea, bursitis y periostitis calcanea; en esta ultima, la osteogenia 
reactiva puede dar lugar a un espoldn calcaneo. 

@ Lesiones mucocutaneas, como ulceracién oral indolora, bala- 
nitis circinada y queratodermia blenorrdagica —lesiones cutaneas 
parecidas a la psoriasis-, que afectan a las palmas y plantas 
(fig. 11.11). 

©@ La afectacién genitourinaria puede consistir en cervicitis, 
prostatitis y epididimitis. 

© Ocurre aortitis en el 1-2% de los casos. 


Manifestaciones oculares 


El ojo se ve afectado en el 50% de los casos desencadenados 

por una infeccion urogenital y en el 75% de los sindromes de ARe 

tras una enteritis. 

@ La conjuntivitis es muy frecuente, clasicamente sigue a la 
uretritis y precede a la artritis. La inflamacion suele ser leve, 


Fig. 11.11 Queratodermia blenorragica en artritis reactiva 
(sindrome de Reiter). 
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bilateral y mucopurulenta, con una reaccion papilar y/o foli- 
cular. Se resuelve espontaneamente al cabo de 7-10 dias sin que 
se requiera tratamiento. Algunos pacientes sufren infiltrados 
corneales periféricos. 

@ La UAA aparece en el 20% de los casos. 

@ A veces se observa epiescleritis. 


Artritis psoriasica 


Introduccion 


Hasta un 40% de los pacientes con psoriasis sufriran artritis. Esta es mas 
frecuente en los blancos que en otros grupos raciales y afecta por igual a 
ambos sexos. Hay antecedentes en parientes de primer grado en el 40% 
o mas de los casos, y se han identificado muchos marcadores genéticos. 


Manifestaciones generales 


© Presentacion. La artritis psoridsica suele presentarse en edades 
medias, mas tarde que los signos cutaneos. 

© Piel. Existen multiples tipos de psoriasis. La forma en placas 
es la mas comun, y se caracteriza por placas plateadas de infla- 
macion bien delimitadas y prominentes (fig. 11.12A) sobre el 
cuero cabelludo, el tronco y las extremidades. La eritrodermia 
psoridsica cursa con lesiones cutaneas exfoliativas diseminadas 
con inflamacién asociada, mientras que en la psoriasis pustulosa 
se ven pustulas inflamatorias no infecciosas de distribucién 
limitada o generalizada. 

© Las alteraciones (distrofia) ungueales incluyen fosetas, depre- 
sién transversal y onicdlisis (fig. 11.12B). 

© Laartritis es tipicamente asimétrica y afecta a las articulaciones 
interfalangicas distales (dedos en salchicha). Algunos pacientes 
sufren entesitis. 


Manifestaciones oculares 


Ocurre UAA aproximadamente en el 7% de los casos; también pue- 
den darse raramente conjuntivitis, infiltrados corneales marginales 
y sindrome de Sjogren secundario. 


SINDROME DE UVEITIS DE FUCHS 


Introduccion 


El sindrome de uveitis de Fuchs (SUF), también conocido como 
«iridociclitis 0 ciclitis heterocrémica de Fuchs» (CHF), es una enfer- 
medad crénica no granulomatosa que se diagnostica por término 
medio a los 40 afios de edad. No hay predileccién por sexo ni raza. No 
se conoce bien la causa, pero hay indicios que implican al virus de la 
rubéola. Los signos en la toxoplasmosis pueden ser similares, por lo 
que se ha sospechado que también podria ser causado por T. gondii. 
Posiblemente, la mayor parte de la actividad en la camara anterior se 
deba a alteracién de la barrera hematoacuosa mas que a inflamacion. 


Cuadro clinico 


A menudo se detecta de forma casual; los hallazgos casi siempre 
(90-95%) son unilaterales. 
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Fig. 11.12 Psoriasis. (A) Placas cutaneas; (B) artritis y distrofia 
ungueal marcada. 


© Sintomas. Es frecuente que el paciente acuda por borrosi- 
dad visual progresiva debida a catarata, asi como por cuer- 
pos flotantes persistentes; también puede notar heterocromia 
(v. a continuacidén). 

© La heterocromia de iris (tabla 11.6) se aprecia mejor con 
luz natural; casi siempre el ojo afectado esta hipocrémico 
(fig. 11.13A). Depende de los grados de atrofia relativos del 
estroma y el epitelio pigmentado del iris. Puede faltar 0 ser 
sutil, sobre todo en los ojos marrones. En los ojos azules, la 
atrofia estromal deja ver a través la capa pigmentada posterior, 
por lo que a veces el ojo muestra hipercromia. 

© No aparecen SP, excepto ocasionalmente tras la cirugia de 
catarata. 

@ La camara anterior muestra minima turbidez y normalmente 
solo una leve actividad celular, aunque en las agudizaciones 
puede ser mas acusada. Los ojos estan practicamente siempre 
blancos, incluso en las exacerbaciones. 
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Tabla 11.6 Causas de heterocromia de iris 


Hipocromia 

e Congénita idiopatica 

e Sindrome de Horner, sobre todo congénito 

e Sindrome de Waardenburg 

Hipercromia 

e Uso unilateral de un andlogo de prostaglandinas 
topico para glaucoma 

e Melanocitosis oculodérmica (nevo de Ota) 

e Siderosis ocular 

e Nevo o melanoma del iris difuso 

e Sindrome de Sturge-Weber 

Hipocromia 0 hipercromia 

e Sindrome de uveitis de Fuchs 

¢ Otras uveitis anteriores cronicas 


© Los PQ son tipicamente estrellados y de color blanco grisa- 
ceo; se localizan de modo difuso por todo el endotelio corneal 
(fig. 11.13B; v. fig. 1.3D). 

® Ocasionalmente se ven nédulos iridianos (30%) en el borde 
pupilar (de Koeppe; fig. 11.13; v. fig. 11.5A) u ocasionalmente 
en el estroma (de Busacca). Puede haber cristales diminutos 
(cuerpos de Russell) sobre la superficie del iris (v. fig. 11.5D). 

© Hay atrofia del iris difusa con pérdida de criptas; el iris se ve 
liso, y destacan el esfinter pupilar y a veces los vasos sanguineos 
(v. fig. 11.13C); también se puede encontrar atrofia del epitelio 
pigmentado mediante retroiluminacion (fig. 11.13D). 

© Vasos del iris. A menudo existen finos vasos irregulares sobre 
la superficie del iris (v. fig. 11.13C). 

© Vitritis. Las opacidades en el vitreo anterior pueden ser densas. 
La catarata es frecuentisima, inicialmente en forma de una 
opacidad subcapsular posterior. 

© Glaucoma. Habitualmente es una manifestacién tardia, aunque 
en ocasiones puede estar avanzado en el momento del diag- 
nostico. Aparece hasta en el 60% de los ojos afectados. Se han 
propuesto diversos mecanismos patdgenos. 

© La gonioscopia puede mostrar finos vasos angulares radiales o 
pequefias sinequias anteriores periféricas irregulares (fig. 11.13E); 
estos vasos originan la tipica hemorragia que se observa a veces 
al realizar una paracentesis de la camara anterior (signo de 
Amsler). 

© Fondo de ojo: se ha informado de focos periféricos de coroi- 
ditis 0 cicatrizacidn. Puede haber mayor incidencia de didlisis 
retiniana. En principio no ocurre edema macular, excepto tras 
la cirugia. 


Pruebas complementarias 


El diagnéstico es clinico, aunque pueden ser necesarias algunas 
pruebas complementarias para descartar otras enfermedades. 


Tratamiento 


© stan indicadas las revisiones a largo plazo para detectar glau- 
coma y otras complicaciones. 

© Pueden usarse corticoides tépicos en pautas cortas para las agu- 
dizaciones moderadas 0 graves, pero por lo general se cree que 
no son utiles para controlar la inflamacion cronica a largo plazo. 


© La cirugia de catarata comporta mayor riesgo de complicacio- 


nes. Hay que tener en cuenta la mala midriasis y la posibilidad 
de hipema postoperatorio, la mayor inflamacién, el empeo- 
ramiento del control del glaucoma y la dehiscencia zonular. 
Algunos oftalmdlogos administran corticoides topicos 0 sis- 
témicos preoperatorios. 

© El glaucoma puede ser dificil de controlar médicamente. No esta 
claro el papel de la trabeculoplastia con laser, pero probablemen- 
te no sea eficaz si hay SAP. Otras opciones son un dispositivo de 
drenaje para glaucoma y la trabeculectomia con mitomicina C. 

@ Puede valorarse la vitrectomia por pars plana si hay una opa- 
cificacion vitrea visualmente significativa. 


UVEITIS EN LA ARTRITIS INFANTIL 


IDIOPATICA 


Introduccion 


La artritis infantil idiopatica (AII) es con diferencia la enfermedad 
sistémica que mas a menudo se asocia a uveitis anterior en los nifios; 
su prevalencia es de alrededor de 1 caso cada 1.000. Se define como 
una artritis de etiologia desconocida que empieza antes de los 16 
afios de edad y persiste al menos 6 semanas; hasta el 50% de los nifios 
afectados pueden tener actividad persistente después de los 10 afios. 
Parece debida a la exposicion a uno o mas antigenos desconocidos 
en individuos genéticamente predispuestos. 


Cuadro clinico 


@ Artritis. La International League of Associations for Rheumato- 
logy (ILAR, revision de 2004) clasifica la AII segun la extension de 
la afectacion articular en los primeros 6 meses de la enfermedad: 
© Oligoarticular. Es la forma mas comin. Se ven afectadas cuatro 

o menos articulaciones, sobre todo las rodillas, seguidas de los 
tobillos y las mufecas. Es cinco veces mas frecuente en nifias 
que en nifios, con una edad de maxima incidencia de alrededor 
de 2 afios. Algunos pacientes sufren luego poliartritis. Cerca 
del 75% de los casos muestran ANA positivos, que constituyen 
un notable factor de riesgo de uveitis, complicacion frecuente 
que afecta a alrededor del 20% de los pacientes de este grupo. 
© Poliarticular (con factor reumatoide negativo): afecta a cinco 
o mas articulaciones, tipicamente tanto pequefias como gran- 
des de modo simétrico. Es tres veces mas frecuente en el sexo 
femenino; la enfermedad puede comenzar a cualquier edad a 
lo largo de la infancia. Puede haber manifestaciones sistémicas, 
como fiebre y exantema, pero son mas leves que en la forma de 
comienzo sistémico (v. mas adelante). Cerca del 40% de los nifios 
son ANA-positivos. Aparece uveitis en el 5-10% de los casos. 

oO Poliarticular (con factor reumatoide positivo): afecta también 
a cinco o mas articulaciones, y puede parecerse a la artritis 
reumatoide del adulto; el riesgo de uveitis es muy bajo. 

© Sistémica, también conocida como «enfermedad de Still». 
La artritis puede ir precedida de manifestaciones sistémicas 
como fiebre, episodios de exantema maculopapular eritema- 
toso, adenopatias y hepatoesplenomegalia. Afecta por igual a 
ambos sexos, y puede presentarse a cualquier edad durante 
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la infancia. La mayoria de los pacientes son ANA-negativos 


y es rara la uveitis. 

La artritis asociada a entesitis, la artritis psoridsica y la artri- 
tis indiferenciada son otras tres formas de la clasificacién 
de la ILAR; las dos primeras tienen un riesgo relativamente 
alto de uveitis; en la tercera, el riesgo es variable pero por lo 
general bajo. 


Fig. 11.13 Sindrome de uveitis de Fuchs. (A) Heterocromia 
por hipocromia izquierda mas catarata; (B) precipitados 
queraticos estrellados difusos; (€) nodulos de Koeppe, 
atrofia estromal y vasos sanguineos ostensibles con 
neovascularizaci6n incluida; (D) atrofia en banda de la capa 
pigmentaria posterior vista mediante retroiluminaci6n; 

(E) vasos en el angulo y pequenas sinequias anteriores 
periféricas. 

(Por cortesia de C. Pavesio - fig. B; C. Barry - fig. C.) 


© La uveitis anterior es una causa destacada de morbilidad en 
la AIL. Es especialmente comun en la forma oligoarticular y 
relativamente frecuente en los otros tipos. En las series histéricas 
habia una alta incidencia de progresién a ceguera, pero en los 
ultimos afios se observa una tendencia descendente gracias ala 
mejoria en la deteccién precoz y el tratamiento. La artritis suele 
preceder al diagnéstico de uveitis. 
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ESTOS Uveitis en la artritis infantil idiopatica 


© Presentacion. La uveitis en la AII es especialmente peli- 


grosa, ya que invariablemente no produce sintomas, por 
lo que debe detectarse mediante revisiones periddicas 
con la lampara de hendidura. Incluso en las agudizacio- 
nes con celularidad de +4 en humor acuoso es raro que los 
pacientes se quejen, aunque algunos refieren un aumento de 
moscas volantes. A menudo no se sospecha la uveitis hasta 
que los padres notan complicaciones, como estrabismo o un 
aspecto anormal del ojo por queratopatia en banda o catarata. 

© Nosuele haber congestion ciliar incluso en presencia de una 
uveitis intensa. 

© La inflamacion es cronica y no granulomatosa. Se ven afec- 
tados ambos ojos en el 70% de los casos; cuando es bilateral, 
la gravedad de la inflamacion suele ser simétrica. Durante las 
exacerbaciones, todo el endotelio muestra un «espolvoreado» 
de cientos de células, aunque no hay hipopion. 

© Son frecuentes las SP en casos no detectados de larga 
evolucion. 

oO La queratopatia en banda y la catarata (fig. 11.14) son muy 
frecuentes en los casos graves. 

© Otras posibles complicaciones graves serian glaucoma 
(frecuente), ambliopia, maculopatia (EMC, membrana epi- 
rretiniana), membrana ciclitica y tisis. 

© Pronéstico. Aproximadamente en el 10% de los casos la 
uveitis es leve, con celularidad del humor acuoso nunca 
mayor de +1, y persiste menos de 1 aio. Cerca del 15% 
de los pacientes sufren un ataque que dura menos de 4 
meses, con un grado de inflamacion variable entre +2 y 
+4 células en humor acuoso. En el 50% de los casos, la 
uveitis es moderada o intensa y dura mas de 4 meses, y 
en un 25% la uveitis es muy grave, dura varios afios y res- 
ponde mal al tratamiento. La presencia de complicaciones 
en la exploracion inicial parece ser un factor de riesgo 
importante para la aparicidn de nuevas complicaciones, a 


pesar del tratamiento. 


Fig. 11.14 Queratopatia en banda, sinequias posteriores 
y catarata madura en uveitis anterior crénica asociada 
a artritis infantil idiopdatica. 


Pruebas complementarias 


© El diagnoéstico y el tratamiento sistémico deben quedar a 


cargo de un médico familiarizado con el manejo de la AII, 

generalmente un reumatdlogo infantil. 

Anticuerpos antinucleares (ANA). Si son positivos, existe 

mayor riesgo de uveitis. 

HLA-B27. Util para el diagnéstico diferencial (v. anteriormente); 

su presencia puede indicar mayor riesgo de uveitis. 

Factor reumatoide. También es util para el diagndstico 

diferencial. 

Deteccién sistematica. Actualmente se recomiendan revisiones 

cada 3-4 meses a largo plazo en todas las categorias con riesgo 

alto. En la mayoria de los casos deben mantenerse las revisiones 
hasta la edad de 12 afios. 

oO La exploracion inicial se hard en las primeras 6 semanas tras 
el diagnostico de AII. El retraso en el primer examen es una 
causa frecuente de morbilidad. 

© Los sintomas visuales 0 la sospecha de signos oculares (sine- 
quias, catarata, queratopatia en banda) deben hacer consultar 
urgentemente con el oftalmdlogo antes de 1 semana para un 
examen con lampara de hendidura. 

© Pueden llevarse a cabo examenes bimensuales en los pri- 
meros 6 meses de los casos recién diagnosticados de las 
formas oligoarticular, psoridsica y asociada a entesitis, con 
independencia de la positividad de los ANA, y pasar luego 
a revisiones cada 3-4 meses. 

© Poliarticular: cada 3-4 meses; algunas guias terapéuticas 
bajan la frecuencia a intervalos semestrales después de varios 
afios. Los factores de alto riesgo que hay que tener en cuenta 
para decidir modificar este intervalo serian la presencia 
de ANA, el comienzo antes de los 7 afios de vida y el sexo 
femenino. 

© Comienzo sistémico y forma poliarticular con FR positivo: 
la mayoria de los autores recomiendan al menos un examen 
inicial, mientras que algunas guias proponen revisiones 
anuales. 

oO Hay que comprobar que el paciente no falta a las revisiones 
y volverlo a citar si es preciso. 

oO Alinformar a los padres, hay que insistir en la importancia 
de asistir a las revisiones, asi como en la necesidad de acudir 
urgentemente en caso de cualquier circunstancia preocupan- 
te, como sintomas visuales, enrojecimiento o enturbiamiento 
del ojo o anomalias pupilares. 

oO Autovigilancia. Cuando se dé de alta al paciente, hay que 
advertirle de que compruebe su visidn monocular al menos 
una vez a la semana, ya que el riesgo de uveitis no desapa- 
rece completamente a esa edad. También debe hacerse una 
revision optométrica anualmente. Ciertos pacientes, como 
aquellos con problemas de aprendizaje, pueden requerir 
continuar con las revisiones oftalmoldgicas. 

Diagnostico diferencial. Se solicitaran pruebas complementa- 

rias segun sea necesario. En los nifos deben tenerse especial- 

mente en cuenta los siguientes trastornos: 

O Iridociclitis crénica infantil idiopatica: pacientes por lo 
demas sanos con UAC infantil; también pueden permanecer 
asintomaticos hasta que aparecen complicaciones. 
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O Otros tipos de artritis y uveitis infantil: por ejemplo, ARe 
infantil 0 artritis infantil asociada a enfermedad inflamatoria 
intestinal. 

o Sarcoidosis infantil: rara; la afectacién pulmonar es menos 
frecuente que en los adultos; puede ser granulomatosa y 
afectar al segmento posterior. 

o Enfermedad de Lyme: suele presentarse como una uveitis 
intermedia asociada a uveitis anterior significativa. 

oO Uveitis intermedia: el 20% de todos los casos de uveitis 
infantil. 

oO La enfermedad inflamatoria multisistémica de comienzo 
neonatal es un raro trastorno idiopatico crénico con reci- 
divas que afecta preferentemente a la piel, articulaciones y 
sistema nervioso central. Cerca del 50% de los nifios sufren 
uveitis anterior recurrente. Es tipica la ausencia de SP, asi 
como que no tiende a aparecer catarata ni glaucoma. 

© Sindromes de enmascaramiento, como la afectacion del 
segmento anterior por un retinoblastoma. 

© La granulomatosis sistémica infantil familiar (sindrome de 
Blau) es un raro trastorno autosOmico dominante caracte- 
rizado por el comienzo en la infancia de una enfermedad 
granulomatosa en la piel, ojos (panuveitis y coroiditis mul- 
tifocal) y articulaciones. 


Tratamiento 


El objetivo del tratamiento debe ser suprimir toda la actividad 

inflamatoria. 

© Los corticoides topicos son eficaces en la mayoria (80%) de 
los casos; las agudizaciones requieren administrarlos muy 
frecuentemente. 

© Los midriaticos son necesarios en las exacerbaciones para 
prevenir la formacién de SP. Debe usarse un farmaco de accién 
relativamente corta, como el ciclopentolato, y suspenderse tan 
pronto como sea posible, sobre todo en el tratamiento mono- 
cular de nifios pequefios con riesgo de sufrir ambliopia. 


© Corticoides perioculares. 

© Corticoides orales. 

@ Antiinflamatorios no esteroideos (AINE). 

© Inmunosupresores sistémicos. Pueden ser necesarios en casos 
resistentes (p. ej., metotrexato, infliximab, adalimumab, ciclos- 
porina), bajo la supervision de un oftalmologo especializado, 
habitualmente en colaboracién con un reumatologo infantil. 
Suelen requerirse dosis bajas. 

Introduccion 


La colitis ulcerosa (CU) es una enfermedad inflamatoria idiopatica 
cronica y recidivante, que afecta al recto y se extiende proximal- 
mente para afectar a parte o a la totalidad del intestino grueso. 
Se caracteriza por ulceraci6n superficial contigua de la mucosa 


Fig. 11.15 Colitis ulcerosa. (A) El enema de bario muestra 
seudopoliposis, ausencia de haustras y rectificaci6n del 
colon ascendente; (B) piodermia gangrenosa. 


intestinal con aparicion de abscesos en las criptas y seudopdli- 
pos (fig. 11.15A). Los casos de larga evolucion tienen mayor riesgo 
de carcinoma de colon. Se cree que la predisposicién genética es 
importante; la enfermedad inflamatoria intestinal es mas comun 
en pacientes con otras enfermedades autoinmunitarias, como EA, 
psoriasis y esclerosis multiple (EM). 


Manifestaciones generales 


© Se presenta en la segunda o tercera décadas con diarrea san- 
guinolenta, calambres en el abdomen inferior y tenesmo rectal. 
Puede haber sintomas generalizados, como fatiga, pérdida de 
peso, malestar y fiebre. 

@ Lesiones cutaneas. Pueden incluir aftas bucales, eritema nudoso 
y piodermia gangrenosa (fig. 11.15B). 
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Uveitis intermedia 


© La artritis es tipicamente asimétrica y afecta a las grandes 
articulaciones de las piernas; puede aparecer sacroilitis y EA 
en pacientes HLA-B27 positivos. 

@ Puede haber una hepatopatia en forma de hepatitis autoinmu- 
nitaria, colangitis esclerosante y colangiocarcinoma. 

© La trombosis puede afectar a venas y arterias. 


Manifestaciones oculares 


@ UAA: ocurre en alrededor del 5% y puede coincidir con agudiza- 
ciones de la colitis. Como es de esperar, la uveitis es mas comun 
en pacientes con artritis asociada, EA y HLA-B27 positivo. 

© Otras manifestaciones oculares: conjuntivitis, epiescleritis y 
escleritis con mas frecuencia que en la poblacién general. 


Enfermedad de Crohn 


Introduccion 


La enfermedad de Crohn (EC) es una enfermedad idiopatica crénica 
y recidivante que se caracteriza por una inflamacion granulomatosa 
multifocal de todo el espesor de la pared intestinal, localizada casi 
siempre en el ileon terminal y el colon, pero, a diferencia de la CU, 
puede afectar a cualquier area del tubo gastrointestinal, incluida la 
boca. Hay pruebas que apoyan la participacién de un componente 
genético en su etiologia, como las mutaciones del gen CARD15 
(anteriormente NOD2). También es casi segura la participacion de 
ciertos agentes infecciosos. 


Manifestaciones generales 


© Se presenta tipicamente en la segunda o tercera décadas con dolor 
abdominal y diarrea. Puede haber pérdida de peso, fiebre, vomitos, 
aftas orales y lesiones perirrectales, como abscesos y fistulas. 

© Las lesiones cutaneas incluyen eritema nudoso y piodermia 
gangrenosa (v. fig. 11.15B). 

© La anemia es frecuente. 
Puede haber lesiones hepaticas. 

© Manifestaciones osteoarticulares: puede haber acropaquia, 
artritis periférica aguda, sacroilitis y EA (especialmente en casos 
HLA-B27 positivos). 


Manifestaciones oculares 


Aparece UAA en cerca del 3% de los casos; el ojo seco, la conjun- 
tivitis y la escleritis son mas comunes que en la poblacién general. 


Enfermedad de Whipple 


Introduccion 


La enfermedad de Whipple (lipodistrofia intestinal) es un raro tras- 
torno con inflamacion gastrointestinal cronica causada por infec- 
cion por la bacteria Tropheryma whipplei. Afecta principalmente a 
varones blancos de mediana edad y, una vez diagnosticada (biopsia 
duodenal, deteccién de ADN en sangre, liquidos oculares u otros), 
puede curarse con antibidticos. 


Manifestaciones generales 


Enfermedad inflamatoria intestinal con malabsorcién, a menudo hay 
afectacion articular, cardiaca y del sistema nervioso central (SNC). 


Manifestaciones oculares 


© Uveitis. Queratitis, uveitis anterior, vitritis, retinitis con hemo- 
rragias retinianas, focos blancos algodonosos, y riesgo de oclu- 
siones vasculares y coroiditis multifocal. 

© Manifestaciones neuroftalmoldogicas. Pueden ser variadas, por 
ejemplo, paralisis de la mirada, nistagmo, oftalmoplejia, papile- 
dema y atrofia dptica. Es tipica la miorritmia oculomasticatoria. 


UVEITIS EN ENFERMEDADES RENALES 


Nefritis tubulointersticial y uveitis 


Introduccion 


El sindrome de nefritis tubulointersticial y uveitis (NTIU) es un raro 
trastorno de origen inmunitario caracterizado por una combinacién 
de nefritis tubulointersticial y uveitis agudas. Ocurre tipicamente 
en chicas adolescentes, y la nefropatia suele preceder a la uveitis. 


Manifestaciones generales 


Se presenta con sintomas generales, proteinuria, anemia, hiperten- 
sion e insuficiencia renal. La respuesta a la corticoterapia sistémica 
es buena y la funcidn renal suele normalizarse al cabo de algunos 
meses sin complicaciones. 


Manifestaciones oculares 


© Uveitis anterior bilateral no granulomatosa (ocasionalmente 
granulomatosa), que suele responder bien a los corticoides 
tépicos. Puede haber edema de papila y macular. Muchos casos 
son recurrentes y algunos requieren tratamiento sistémico con 
corticoides o inmunosupresores. 

© Puede haber uveitis intermedia, posterior o panuveitis. 


Nefropatia por IgA 


La nefropatia por IgA (enfermedad de Berger) es un trastorno renal 
relativamente comun en el que se deposita inmunoglobulina A en 
el mesangio glomerular. Suele presentarse entre los 16 y 35 afios con 
hematuria recurrente, a menudo asociada a una infeccién de las 
vias respiratorias altas, pero puede ser asintomatica. Puede aparecer 
UAA y otros tipos de inflamacién ocular, pero son raras. 


UVEITIS INTERMEDIA 


Introduccion 


La uveitis intermedia (UI) es una enfermedad cronica y recidivante 
de comienzo larvado en la que, segun el SUN Working Group, la 
localizacién primaria de la inflamacion es el vitreo, como se observa 
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clinicamente. Incluye la pars planitis, la ciclitis posterior y la hialitis. 
El diagnéstico es basicamente clinico; la UI puede ser idiopatica (al 
menos la mitad de los casos) 0 asociarse a una enfermedad sistémi- 
ca, debiendo solicitarse habitualmente pruebas complementarias 
sistémicas, sobre todo en presencia de hallazgos sugerentes 0 en 
individuos mayores. La pars planitis (PP) corresponde a un subtipo 
de Ul en la que hay banco de nieve o formacién de bolas de nieve 
(v. mas adelante), pero solo si la inflamacién es idiopatica, es decir, si 
no se identifican infecciones o enfermedades sistémicas subyacentes; 
en otro caso, se recurre al término de «uveitis intermedia». La UI 
representa hasta el 15% de todos los casos de uveitis y cerca del 20% 
de las uveitis pediatricas. Una minoria de pacientes tienen una evo- 
lucién benigna, con resolucién espontanea al cabo de varios afios. 
En otros, la enfermedad es mas grave y prolongada con episodios 
de reagudizacion. La UI asociada a enfermedad sistémica sigue un 
curso variable. 


Cuadro clinico 


© Sintomas. Se presenta de modo gradual con vision borrosa, a 
menudo acompajiada de moscas volantes; no suele haber dolor 
ni enrojecimiento. Aunque los sintomas iniciales con frecuencia 
son unilaterales, tipicamente hay hallazgos objetivos asimétricos 
en ambos ojos. 

© La agudeza visual se ve afectada variablemente segun la acti- 
vidad inflamatoria y las complicaciones, sobre todo EMC. La 
enfermedad puede durar hasta 15 afios y el mantenimiento de 
la vision depende en gran parte del control de la maculopatia. 
En un seguimiento de hasta 4 afios, el 75% de los pacientes 
conservaban una agudeza visual de 6/12 0 mejor. 

© Uveitis anterior. En la PP puede haber algunas células y peque- 
fios PQ diseminados que ocasionalmente siguen una distribu- 
cion lineal inferior. En otras formas de UI, la uveitis anterior y 
sus signos asociados, como SP, pueden ser mas acusados, sobre 
todo en nifios, sarcoidosis y enfermedad de Lyme. 

© Vitreo. Siempre hay células en vitreo de predominio anterior 
(fig. 11.16A), con condensacién y turbidez vitrea (tabla 11.7) en 
los casos mas graves (fig. 11.16B). Las bolas de nieve son colec- 
ciones blanquecinas focales de células inflamatorias y exudados, 
que suelen ser mas abundantes en el vitreo inferior (fig. 11.17A). 

© La periflebitis periférica (fig. 11.17B) es frecuente, sobre todo en 
la EM. El examen minucioso del otro ojo normal en un cuadro 
aparentemente unilateral puede revelar un leve envainamiento 
vascular. 

© El banco de nieve (fig. 11.17C) se caracteriza por una placa 
exudativa o fibrovascular blanco grisacea que puede aparecer en 
alguno o todos los cuadrantes, pero casi siempre se encuentra 
en la parte inferior. 


Tabla 11.7 Graduaci6on de la turbidez vitrea 


Gravedad de la turbidez Graduacion 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


Se ve bien la capa de fibras nerviosas (CFN) 0) 

Papila y vasos nitidos, pero CFN borrosa +1 
Papila y vasos borrosos +2 
Solo se ve la papila +3 
No se ve la papila +4 


CAPITULO 


Uveitis 


11 


Fig.11.16 Actividad inflamatoria en el vitreo. (A) Leve; (B) intensa. 


@ Puede haber neovascularizacion, sobre todo en la retina peri- 
férica (a menudo asociada a banco de nieve) y en la cabeza del 
nervio Optico; esta ultima suele desaparecer cuando se con- 
trola la actividad. A veces puede originar hemorragia vitrea, 
desprendimiento de retina y formacion de membrana ciclitica. 
Son raros los tumores vasoproliferativos focales en la retina 
periférica (v. capitulo 12). La hemorragia vitrea es mas frecuente 
en los nifios. 

© El edema de papila es frecuente, sobre todo en los pacientes 
mas jOvenes. 

@ Hay EMC hasta en la mitad de los pacientes, y es la principal 
causa de pérdida de agudeza visual. 

@ Es frecuente la formacion de una membrana epirretiniana 
macular. 

© Lacatarata puede deberse al tratamiento corticoide 0 ala misma 
inflamacion; probablemente intervengan ambos factores en la 
mayoria de los pacientes. 

© Puede aparecer glaucoma en ojos con inflamacion prolongada, 
especialmente si han recibido tratamiento con corticoides a 
largo plazo. 

© El desprendimiento de retina no suele ser frecuente, pero, 
como puede progresar a hipotonia y tisis en casos avanzados, 
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Fig. 11.17 Uveitis intermedia. (A) Bolas de nieve; (B) periflebitis 
periférica y bolas de nieve; (€) banco de nieve inferior y 
bolas de nieve. 


(Por cortesia de C.L. Schepens, M.E. Hartnett y T. Hirose, de Schepens’ Retinal 
Detachment and Allied Diseases, Butterworth-Heinemann 2000 - fig. B.) 


su prevencion debe ser uno de los objetivos principales del 
tratamiento. Puede ser de tipo traccional, regmatdgeno y a veces 
exudativo. También se ha descrito retinosquisis. 


Pruebas complementarias 


Deben solicitarse marcadores inflamatorios, como VSG y/o CRP, 
asi como un hemograma completo, ya que pueden dar pistas sobre 
un proceso inflamatorio sistémico. La TCO es fundamental para 
descartar un EMC sutil, y la AGF ayuda a valorar la gravedad. Se 
pediran otras pruebas complementarias para descartar una causa 
subyacente. 

© Esclerosis multiple. Se interrogara a todos los pacientes sobre 
la existencia de sintomas neuroldgicos, aunque la UI puede 
preceder a otros sintomas de desmielinizacion. Se sospechara 
EM en pacientes entre 20 y 50 afios de edad; es dos veces mas 
frecuente en las mujeres. Puede haber una UAA granulomatosa. 
Debe solicitarse una RM cerebral ante la minima duda. 

@ Sarcoidosis. En la revisién por sistemas se incluira el estudio 
de la funcion respiratoria. La UI asociada a sarcoidosis es rela- 
tivamente infrecuente y, al igual que con la EM, puede preceder 
a la aparicion de la enfermedad sistémica. La presencia de una 
uveitis anterior granulomatosa asociada debe hacer que se sos- 
peche sarcoidosis. En todos los pacientes adultos se solicitaran 
el nivel plasmatico de la ECA y una radiografia de torax. 

@ La UI asociada a enfermedad de Lyme a menudo cursa con 
una uveitis anterior intensa. Se pediran las pruebas seroldgicas 
correspondientes si el paciente vive 0 ha viajado a una zona 
endémica. 

© = Serologia sifilitica. Se pediran pruebas de anticuerpos trepo- 
némicos y anticardiolipina. 

@ La tuberculosis es una asociacién rara que puede dar lugar a 
sintomas respiratorios y puede demostrarse con una radiografia 
de torax. Debe realizarse una prueba cutanea de tuberculina o 
algunos andalisis sanguineos (p. ej., QuantiFERON”) antes del 
tratamiento con corticoides si hay la minima sospecha. 

© Otras enfermedades que pueden originar una vitritis parecida a 
la UI serian el SUF, el linfoma intraocular (pacientes ancianos), 
un granuloma por Toxocara, la enfermedad de Whipple, la 
endoftalmitis endégena por Candida (con factores de riesgo, 
como la adiccion a drogas por via intravenosa) y la toxoplas- 
mosis. Suelen sospecharse a partir de la anamnesis y ciertos 
hallazgos clinicos. 


Tratamiento 


Si se identifica una infeccién u otra enfermedad subyacente, debe 
tratarse como corresponda, afiadiendo medidas antiinflamatorias 
segun sea preciso. Muchos autores propugnan abolir toda la activi- 
dad inflamatoria con independencia de que se haya afectado 0 no 
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la vision; algunos factores como la neovascularizacion periférica 

pueden hacer recomendable una intervencién mas precoz. 

© Los corticoides tépicos no alcanzan el segmento posterior en 
concentraciones altas, por lo que tienen un papel limitado y 
se usan principalmente para tratar cualquier componente de 
uveitis anterior. Se ha propuesto que en la UI leve una pauta 
de corticoides topicos frecuentes durante algunas semanas 
puede ejercer un efecto beneficioso e identificar a aquellas per- 
sonas con alto riesgo de elevacidn de la PIO antes de exponerlas 
ala accion prolongada de una inyeccion de liberacion retardada. 

© Inyeccién periocular de corticoides en el suelo de la orbita 
o subtenoniana posterior como se ha descrito para la uveitis 
anterior. Seguin la gravedad, la inyecci6n se repetira 4-6 veces a 
intervalos de 2-4 semanas, siempre con una estrecha vigilancia 
de la PIO. 

e AINE. Sila inflamacion persiste tras una inyeccion periocular, 
puede comenzarse con un farmaco como el naproxeno (500 mg 
cada 12h). 

© Lacrioterapia (doble ciclo de congelacion-descongelacién) en la 
pars plana y la retina periférica bajo anestesia peribulbar puede 
ser muy eficaz sila inflamacion es resistente a los corticoides, por 
lo que a veces conviene intentarla antes de prescribir corticoides 
sistémicos. Puede dar lugar a un empeoramiento transitorio de la 
vitritis y otras complicaciones, como desprendimiento de retina, 
catarata, hemorragia vitrea o de la camara anterior, formacion 
de membrana epirretiniana e hipotonia. Puede ser necesario 
repetirla al cabo de varios meses. Algunos autores reservan la 
crioterapia para la neovascularizacion periférica con hemorragia. 

@ £| laser en Ja retina periférica adyacente al banco de nieve oa 
las areas isquémicas en la AGF es una alternativa a la crioterapia, 
con una eficacia similar y menor tasa de complicaciones. 

© Corticoides intraoculares. La triamcinolona intravitrea tiene 
un efecto beneficioso, pero de duracién relativamente corta. Los 
implantes de liberacién retardada han demostrado resultados 
prometedores. 

© Corticoides sistémicos. Algunos médicos prefieren esta moda- 
lidad al uso de corticoides perioculares si hay inflamacion sin- 
tomatica bilateral, aunque otros son partidarios de evitar los 
corticoides sistémicos en la mayoria de los casos, pasando direc- 
tamente a quimioterdpicos inmunosupresores. Se empieza con 
una dosis alta de 1-2 mg/kg/dia, con reduccién gradual durante 
varios meses segun la respuesta. Es esencial estar familiarizado 
con las precauciones debidas, las contraindicaciones y los posi- 
bles efectos adversos antes de prescribirlos; lo ideal es hacerlo en 
colaboracion con un médico especialista, como un reumatdlogo. 

© Inmunosupresores. El micofenolato, el metotrexato, el tacro- 
limus, la ciclosporina y otros son alternativas en la inflamacion 
refractaria a los corticoides 0 como agentes ahorradores de 
corticoides. A corto plazo podria haber disponibles preparados 
locales de liberacion retardada de uno 0 mas de estos farmacos. 

© Otros farmacos que han demostrado su eficacia en pacientes 
refractarios y de otro tipo serian el interferén B (en la UI aso- 
ciada a EM), el infliximab (antifactor de necrosis tumoral) o el 
bevacizumab intravitreo, entre otros. 

© La vitrectomia por pars plana reduce normalmente la intensi- 
dad de la inflamacion y sus recurrencias, aunque no se conoce 
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bien por qué mecanismo. Puede estar especialmente indicada 


en pacientes con desprendimiento de retina traccional, mem- 
brana epirretiniana, EMC refractario, opacidad vitrea densa, 
hemorragia vitrea o neovascularizaci6n periférica significativa. 

© La catarata y el glaucoma se tratan médica y quirurgicamente 
como se ha indicado. 


SINDROME DE VOGT-KOYANAGI- 


HARADA (VKH) 


Introduccion 


El VKH es una enfermedad autoinmunitaria multisistémica idiopa- 
tica que cursa con inflamacién de tejidos que contienen melanoci- 
tos, como la tivea, el oido y las meninges. Afecta principalmente a 
individuos de ascendencia hispana y japonesa o de piel pigmentada; 
se asocia a HLA-DR1 y HLA-DR4 en los diferentes grupos raciales. 
A veces se subdivide en enfermedad de Vogt-Koyanagi, caracterizada 
sobre todo por cambios cutaneos y uveitis anterior, y enfermedad 
de Harada, en la que predominan las alteraciones neuroldégicas y los 
desprendimientos de retina exudativos. 


Cuadro clinico 


@ Fase prodrémica de pocos dias de duracién: manifestaciones 
neuroldgicas (meningitis y raramente encefalopatia con pare- 
sia de los pares craneales y otras lesiones focales) y auditivas 
(actifenos, vértigo y sordera). Puede haber parilisis de los pares 
craneales y neuritis dptica. 

© Fase uveitica aguda. Uveitis anterior granulomatosa y posterior 
multifocal en ambos ojos con infiltracién coroidea difusa con 
ndédulos de Dalen-Fuchs (v. también «Oftalmia simpatica», 
mas adelante), vitritis, papilitis y desprendimientos de retina 
exudativos (fig. 11.18; v. fig. 11.21). Puede aparecer derrame ciliar 
con rotacion del diafragma iridocristaliniano. 


Fig. 11.18 Desprendimientos exudativos de retina multifocales en 
la fase uveitica aguda del sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada. 
(Por cortesia de C. Barry.) 
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@ Fase de convalecencia durante las semanas siguientes: alopecia 
localizada, poliosis y vitiligo (fig. 11.19); aspecto despigmentado 
del fondo de ojo («crepuscular»; fig. 11.20) y lesiones limbicas 
despigmentadas (signo de Sugiura) en pacientes pigmentados, 
sobre todo japoneses. 

@ Fase crénica recurrente, caracterizada por uveitis anterior 
larvada con agudizaciones. La uveitis posterior recurrente es 
mucho menos habitual. 

© Los criterios diagnosticos para el VKH se exponen en la 
tabla 11.8; en el VKH completo, deben cumplirse los criterios 
1-5; en el VKH incompleto, los criterios 1-3 y el 4 0 el 5; y en el 
VKH probable (enfermedad ocular aislada), los criterios 1-3. 

© Complicaciones oculares: neovascularizacién coroidea, fibrosis 
subretiniana, neovasos prerretinianos y papilares, y hemorragia 
vitrea, catarata y glaucoma. 

© Prondéstico. Muy variable; depende en parte de un control 
intensivo en las fases precoces. Las manifestaciones neuroldgicas 
y auditivas tienden a desaparecer, pero los cambios en la piel, 


pestafias y pelo suelen mantenerse. 


Fig. 11.19 Vitiligo y poliosis en el sindrome de Vogt-Koyanagi- 
Harada. 
(Por cortesia de U. Raina.) 


Fig. 11.20 Fondo de ojo «crepuscular. 


Tabla 11.8 Criterios diagnésticos modificados 
del sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada 


1. Ausencia de antecedente de traumatismo ocular 
penetrante 

. Ausencia de otras enfermedades oculares 

. Uveitis bilateral 

. Manifestaciones neurolégicas y auditivas 


. Alteraciones tegumentarias que no precedan a la 
enfermedad del sistema nervioso central u ocular, 
como alopecia, poliosis y vitiligo 


Ol) BR} @W/NM 


Pruebas complementarias 


Las manifestaciones sistémicas deben ser investigadas y tratadas por 

el especialista correspondiente. 

© Puncién lumbar si el diagndstico no esta claro; el LCR mues- 
tra una pleocitosis linfocitaria transitoria y macréfagos que 
contienen melanina. 

e@ AFF: muestra areas de desprendimiento seroso (fig. 11.21A). 
TCO (fig. 11.21B): permite cuantificar el liquido subretiniano. 

e Ecografia: muestra engrosamiento coroideo difuso y descarta la 
escleritis posterior; puede realizarse una BMU para demostrar 
derrames ciliares. 

@ AGF: en la fase aguda muestra puntos hiperfluorescentes mul- 
tifocales en el epitelio pigmentario retiniano (EPR; fig. 11.21C), 
seguidos de acumulacion subretiniana de fluoresceina 
(fig. 11.21D). La fase crénica revela defectos ventana en el EPR. 

@ AVI: durante la fase aguda de la enfermedad muestra manchas 
hipofluorescentes de distribucion regular, la mayoria de las 
cuales permanecen hipofluorescentes en fases tardias, en las que 
también aparece hiperfluorescencia difusa en el polo posterior. 
La AVI es util para el seguimiento. 


Tratamiento 


Prednisolona oral en dosis altas (1-2 mg/kg/dia) con reduc- 
cién gradual a lo largo de 3-6 meses; puede ir precedida de un 
tratamiento con megadosis intravenosas de metilprednisolona 
(500-1.000 mg/dia). Se prescriben corticoides topicos y ciclopléjicos 
para la uveitis anterior. Los pacientes resistentes a los corticoides 
pueden requerir inmunosupresores; parece prometedor el trata- 
miento con bloqueantes biolégicos, como el infliximab. 


Introduccion 


La oftalmia simpatica (OS) es una panuveitis granulomatosa bila- 
teral que aparece después de un traumatismo penetrante, en el 
que a menudo se ha producido prolapso uveal. Mas raramente 
puede surgir tras cirugia intraocular, generalmente intervenciones 
vitreorretinianas multiples. En el 65% de los casos inducidos por 
traumatismos se presenta entre 2 semanas y 3 meses después de la 
lesion inicial. Su incidencia es probablemente del 0,2-0,5% tras un 
traumatismo y del 0,01% tras una operacién intraocular. La his- 
topatologia muestra infiltracion difusa por linfocitos en la coroides. 
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Fig. 11.21 Pruebas de imagen en el sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada. (A) AFF del ojo mostrado en la figura 11.18 que revela 
multiples desprendimientos exudativos; (B) TCO; (C) AGF: multiples manchas hiperfluorescentes con extravasaciOn en la fase 
venosa; (D) acumulaci6n de colorante dentro de las areas desprendidas en las imagenes de AGF tardias. 

(Por cortesia de C. Barry.) 
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FO Soe woo 
Fig. 11.22 Histopatologia de la oftalmia simpatica. (A) Infiltracion 
de la coroides por linfocitos y agregados dispersos de 

células epitelioides, muchas de las cuales contienen finos 
granulos de melanina; (B) nddulo de Dalen-Fuchs: granuloma 
situado entre la membrana de Bruch y el epitelio pigmentario 
retiniano. 

(Por cortesia de J. Harry.) 


Se observan agregados dispersos de células epitelioides, muchas 
de las cuales contienen granulos de melanina (fig. 11.22A). Los 
nddulos de Dalen-Fuchs, que también pueden aparecer en el VKH 
(v. anteriormente), son granulomas localizados entre la membrana 
de Bruch y el EPR (fig. 11.22B). 


Cuadro clinico 


@ Sintomas. Hay un antecedente de un traumatismo causante; el 
ojo excitador a menudo esta rojo e irritado (fig. 11.23A). El ojo 
simpatizante sufre irritacion, vision borrosa, fotofobia y pérdida 
de acomodacion. 

© Uveitis anterior: aparece en ambos ojos; puede ser leve 0 grave 
y generalmente granulomatosa (fig. 11.23B); la intensidad de la ; 


inflamacién puede ser muy asimétrica. Fig. 11.23 Oftalmia simpdatica. (A) Ojo excitador; (B) grandes 


© Fondo de ojo: se observan infiltrados coroideos multifocales precipitados queraticos en el ojo simpatizante; (C) infiltrados 
en la media periferia (fig. 11.23C), con infiltrados bajo el EPR coroideos multifocales. 


que corresponden a nddulos de Dalen-Fuchs. También puede (Por cortesia de W. Wykes - fig. A.) 
haber desprendimiento de retina exudativo, vasculitis y edema 

de papila. Al irse atenuando la inflamacion, la cicatrizacion 

retinocoroidea residual puede dar lugar al fondo de ojo un 

aspecto «crepuscular» semejante al del VKH. 
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© Manifestaciones sistémicas: pueden ocurrir manifestaciones 
similares a las del VKH, pero son poco habituales. 

© Prondstico: depende de la intensidad y la localizacion de la 
enfermedad, asi como de la respuesta al tratamiento. Con tra- 
tamiento intensivo, el 75% de los ojos simpatizantes retienen 
una agudeza visual mejor de 6/60. Es obligatorio mantener las 
revisiones a largo plazo, porque se producen recaidas en el 50% 
de los casos, a veces varios afios después. 


Pruebas complementarias 


TCO: util para la cuantificacion y el seguimiento de las lesiones. 

© Ecografia en modo B: puede demostrar engrosamiento coroi- 
deo y desprendimiento de retina exudativo. 

© AGF: muestra focos multiples de extravasacion a nivel del EPR, 
con acumulaci6n subretiniana de colorante en presencia de 
desprendimientos de retina exudativos. 

e@ AVI: muestra puntos hipofluorescentes en la enfermedad activa, 
que se resuelven con el tratamiento. 


Tratamiento 


© La enucleacién de un ojo gravemente dafado en la primera 
semana mas 0 menos después del traumatismo se ha considerado 
tradicionalmente un método eficaz para prevenir o reducir la 
gravedad de la OS, aunque hay indicios de que es poco util, sobre 
todo con los estandares modernos de la cirugia reparadora. Puede 
plantearse para ojos traumatizados con un prondstico visual 
desesperado. También se mantenia que la evisceracion no estaba 
indicada, aunque estudios recientes sugieren que podria tener un 
efecto protector siempre que se elimine todo el tejido uveal. 

© Los corticoides son la base del tratamiento. Se administra pred- 
nisolona oral en dosis altas durante varios meses, y se reduce 
gradualmente segun la respuesta. En ocasiones puede empezarse 
con metilprednisolona intravenosa. Se administraran corticoi- 
des tdpicos y ciclopléjicos complementarios para controlar la 
uveitis anterior; los corticoides perioculares e intraoculares, 
incluidos los implantes intravitreos de liberacién retardada, 
pueden ayudar a reducir el tratamiento sistémico. 

@ Pueden emplearse inmunosupresores como azatioprina, ciclos- 
porina y metotrexato en casos resistentes 0 como ahorradores de 
corticoides. Puede valorarse administrar bloqueantes bioldgicos 
(p. ej., infliximab, adalimumab). 


UVEITIS INDUCIDA POR EL CRISTALINO 


Introduccion 


La uveitis inducida por el cristalino 0 uveitis facogénica (antes 
llamada «facoanafilactica») se debe a una reaccién inmunitaria 
frente a proteinas cristalinianas que quedan expuestas tras una 
extracciOn incompleta de catarata, traumatismo 0, rara vez, degene- 
racion capsular en una catarata madura (fig. 11.24). En la actualidad, 
la situacion clinica mas habitual es la retencion de fragmentos del 
cristalino tras la facoemulsificacion, bien en el segmento posterior 
por rotura de la capsula posterior o dehiscencia zonular, bien por 
un trozo de ntcleo o material cortical desapercibido que queda en 
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Fig. 11.24 Uveitis inducida por el cristalino: material 
cristaliniano expuesto que produce una reaccion inflamatoria. 


(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, 
Butterworth-Heinemann 2001.) 


la camara anterior (v. también capitulo 9). Hay que hacer el diagnés- 
tico diferencial con la endoftalmitis bacteriana, que suele ser mas 
grave; en casos dudosos, se tratara como si fuera una infeccion. 


Cuadro clinico 


© Sintomas. Dolor, fotofobia, enrojecimiento y vision borro- 
sa variables, normalmente con el antecedente de una ciru- 
gia de catarata reciente (complicada o no) y rara vez de un 
traumatismo. 

© Uveitis anterior granulomatosa y de caracter leve, moderado o 
grave. 

© Edema corneal: frecuente cuando hay fragmentos de cristalino 
retenidos en la camara anterior. 
PIO: a menudo elevada. 

© Pueden ser visibles fragmentos de cristalino en el segmento 
anterior 0 posterior. 

e Es habitual una vitritis de intensidad variable si quedan frag- 
mentos de cristalino en la cavidad vitrea. 

© Puede ser evidente una lesion del cristalino en los casos de 
origen traumatico. 

© Complicaciones: EMC, glaucoma, membrana epirretiniana y, 
raramente, secuelas mas graves como desprendimiento de retina 
y membrana ciclitica. 


Pruebas complementarias 
Pueden estar indicadas la TCO, la ecografia en modo B y la BMU. 


Tratamiento 


El tratamiento consiste en corticoides, cuya via de administracion y 
posologia dependen de las circunstancias clinicas, junto con la retira- 
da quirurgica de todo el material del cristalino de la camara anterior 
o mediante una vitrectomia por pars plana segun se requiera. En caso 
de pequefios fragmentos cristalinianos en el segmento posterior, a 
menudo se puede optar por la observacidn, ya que se reabsorberan 
lentamente a lo largo de varios meses. Suelen estar indicados los 
ciclopléjicos y el tratamiento hipotensor. Las lesiones oculares pene- 
trantes o (rara vez) contusas se trataran de forma simultanea segun 
convenga, incluyendo la retirada del cristalino lesionado. 
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SARCOIDOSIS 


Introduccion 


La sarcoidosis es un trastorno crénico de origen desconocido que se 
manifiesta con focos de inflamacion granulomatosa no caseificante. 
Afecta esencialmente a cualquier sistema organico, aunque prefe- 
rentemente a los pulmones y ganglios linfaticos. Es mas prevalente 
en pacientes negros (10:1), pero también es frecuente en climas frios. 
Es una de las enfermedades sistémicas que se asocian a uveitis mas 
a menudo. 


Manifestaciones generales 


@ Presentacion. Con sintomas respiratorios (tos, disnea con el 
ejercicio) y generales (malestar, artralgia), cada uno de ellos 
aproximadamente en el 50% de los pacientes. El sindrome de 
L6éfgren es una forma aguda con muy buen prondstico que se 
caracteriza por la triada de eritema nudoso (v. mas adelante), 
adenopatia hiliar bilateral (fig. 11.25A) en la radiografia de 
torax y poliartralgias, y afecta generalmente a las mujeres. Una 
minoria de pacientes estan asintomaticos (alteracion casual 
en la radiografia toracica). A veces se establece el diagndstico 
gracias al resultado de pruebas complementarias por un cuadro 
de inflamacion extrapulmonar como la uveitis. 

© La afectacién pulmonar va desde una minima infiltracién 
parenquimatosa a fibrosis pulmonar grave. 

© Lesiones cutaneas. Se ven en alrededor del 25% de los pacientes 
y pueden incluir eritema nudoso (placas eritematosas dolorosas 
que se situan tipicamente en las espinillas; fig. 11.25B), lupus per- 
nio (lesiones violaceas induradas que afectan a partes expuestas 
del cuerpo como nariz, mejillas, dedos y orejas; fig. 11.25C) y 
papulas o maculas granulomatosas. 

© Laafectacion neuroldgica es infrecuente; puede haber meningi- 
tis y paralisis de pares craneales. La afectacién hipofisaria puede 


causar anomalias endocrinas. 


@ Laafectacién cardiaca es relativamente rara (el 5% clinicamen- 
te) pero muy importante, porque puede dar lugar a arritmias y 
muerte subita. 

© Adenopatias. E] aumento del tamafio de los ganglios superfi- 
ciales puede ser la primera manifestacién. 


Manifestaciones oculares 


Se produce inflamacién ocular en el 25-70% de los pacientes con 
sarcoidosis, segun su raza; la uveitis anterior granulomatosa es la 
manifestacién mas habitual. Puede dar lugar a ceguera si no se trata 
correctamente. La UAA afecta tipicamente a pacientes con sarcoi- 
dosis de comienzo agudo. La UAC, tipicamente granulomatosa, 
tiende a afectar a pacientes mas mayores con neumopatia cronica. 
El International Workshop on Ocular Sarcoidosis (IWOS) publicé 
en 2009 los siete signos clave para el diagndstico de sarcoidosis 
intraocular: 
1. PQ «en grasa de carnero» (fig. 11.26A) y/o pequefios PQ granu- 
lomatosos y/o nédulos de iris (de Koeppe 0 Busacca; fig. 11.26B). 
2. Nédulos en la malla trabecular (MT) (fig. 11.26C) y/o SAP en 
tienda de campaiia. 
3. Opacidades vitreas; «bolas de nieve» (fig. 11.26D) y/o «cadenas 
de perlas». 
4. Lesiones retinocoroideas periféricas multiples (activas y/o 
atroficas; fig. 11.27). Las lesiones coroideas son poco frecuentes 
y de aspecto variable: lo mas habitual son multiples infiltra- 
dos pequefios de color amarillo palido, a veces en sacabocados 
(v. figs. 11.27A y B); a menudo son mas abundantes en la parte 
inferior. Los infiltrados grandes confluentes son menos comu- 
nes (v. fig. 11.27C). La coroiditis multifocal (v. fig. 11.27D) tiene 
un prondstico visual reservado, incluso cuando deja de estar 
activa, debido a la neovascularizacion coroidea secundaria 
asociada a cicatrizacion retinocoroidea macular o peripapi- 
lar. También puede haber granulomas retinianos, que se ven 


como pequenias lesiones blanco amarillentas bien definidas 
(v. fig. 11.27E). 


Mi = 


Fig. 11.25 Sarcoidosis. (A) Adenopatia hiliar bilateral; (B) eritema nudoso; (C) lupus pernio. 
(Por cortesia de M.A. Mir, de Atlas of Clinical Diagnosis, Saunders 2003 - fig. C.) 
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Fig. 11.26 Sarcoidosis ocular. (A) Precipitados queraticos granulomatosos muy grandes «en grasa de carnero»; (B) néddulos 
iridianos grandes; (€) afectacién nodular de la malla trabecular; (D) bolas de nieve. 
(Por cortesia de J. Salmon - fig. B.) 


5. Periflebitis nodular y/o segmentaria (+ «gotas de cera») y/o 8. Otras manifestaciones oculares serian nédulos conjuntivales 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


macroaneurisma retiniano en un ojo inflamado. La periflebitis 
se caracteriza por envainamiento perivenoso amarillento o gris 
blanquecino. Los exudados perivenosos conocidos como «gotas 
de cera» son tipicos de la periflebitis sarcoidea grave (fig. 11.28A). 
La periflebitis oclusiva (fig. 11.28B) es poco frecuente, pero puede 
producirse neovascularizacion retiniana periférica secundaria a 
pérdida de capilares retinianos. En los pacientes negros puede 
confundirse con una retinopatia falciforme. 


. Nédulo(s)/granuloma(s) de la papila optica (fig. 11.29) y/o 


noédulo coroideo solitario. Los nédulos coroideos solitarios son 
menos frecuentes que las lesiones multiples en la sarcoidosis. 
Los granulomas focales del nervio dptico no suelen afectar a 
la visibn. El edema papilar persistente es un hallazgo frecuente 
en pacientes con lesiones retinianas 0 vitreas, y también puede 
haber papiledema por afectacién del SNC en ausencia de otras 
manifestaciones oculares. 


7. Bilateralidad. 


parecidos a los de la conjuntivitis folicular, infiltracion de la 
glandula lagrimal (fig. 11.30) y ojo seco, nédulos cutaneos en 
los parpados, y lesiones orbitarias y esclerales. Las posibles 
complicaciones serian las que aparecen en las uveitis idiopaticas, 
como catarata, glaucoma, sinequias posteriores y anteriores peri- 
féricas, queratopatia en banda, hemorragia vitrea, maculopatia 
(EMC, membrana epirretiniana, neovascularizacién coroidea), 
desprendimiento de retina y tisis. 


Pruebas complementarias 


Ademas de la obtencién de una confirmacién anatomopatoldgica, 

el WOS estim6 que las cinco siguientes pruebas complementarias 

tenian valor para el diagnostico de sarcoidosis ocular en pacientes 

con una uveitis compatible: 

1. Prueba cutanea de la tuberculina negativa en un paciente con 
la vacuna BCG o que haya tenido previamente una respuesta 
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positiva a la tuberculina. La prueba cutanea de la tuberculina 
es negativa en la mayoria de los pacientes con sarcoidosis; una 
reaccién muy positiva a una unidad de tuberculina hace muy 
improbable el diagnéstico de sarcoidosis. 

2. Aumento de los niveles plasmaticos de la ECA 0 lisozima, 
como se describié en las pruebas complementarias de la UAA. 


Fig. 11.27 Afectaci6n coroidea y retiniana en la sarcoidosis. 
(A) Granulomas coroideos pequenos; (B) mismo ojo de (A) 
con una lesi6n en sacabocados; (C) infiltracién coroidea 
confluente; (D) coroiditis multifocal; (E) multiples granulomas 
retinianos pequenos. 


3. Radiografia de torax que muestre adenopatia hiliar bilateral 
(AHB). La radiografia de torax es anormal en el 90% de los casos. 

4. Alteraciones de las enzimas hepaticas. 

5. TC toracica en pacientes con radiografia de torax negativa. 
La TC de alta resolucién es considerablemente mas sensible 
que la TC estandar. 
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Fig. 11.29 Afectacién de la cabeza del nervio dptico en 
sarcoidosis; granulomas y periflebitis. 


(Por cortesia de J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular Diseases, 
Mosby 1997.) 


PET y, ocasionalmente, la gammagrafia de cuerpo entero con 
galio. 
© Los niveles de calcio y vitamina D pueden ser anormales segun 
el patron patoldgico y el grado de actividad. 
© La hipercalciuria es frecuente. 
Pruebas funcionales pulmonares. 
@ EI lavado broncoalveolar (LBA) muestra cambios caracteris- 
ticos; el cociente de células T CD4/CD8 es un indicador clave. 
© Elanialisis del esputo inducido muestra una fuerte correlacién 
con el LBA y es una técnica no invasiva. 
EL IWOS ha definido cuatro niveles diagndsticos para la sarcoi- 
dosis ocular: 


Fig. 11.28 Periflebitis en sarcoidosis. (A) «Gotas de cera»; 1. Sarcoidosis ocular definitiva: diagndstico confirmado por 
(B) periflebitis oclusiva y edema de papila. biopsia en presencia de una uveitis compatible. 
(Por cortesia de P Morse - fig. A; C. Pavesio - fig. B.) 2. Presunta sarcoidosis ocular: no se ha hecho biopsia, pero la 


radiografia de torax muestra AHB con una uveitis compatible. 


Otras posibles pruebas complementarias serian: 

@ Fibrobroncoscopia con biopsia; casi siempre se requiere la con- 
firmacion anatomopatolégica de sarcoidosis antes de empezar el 
tratamiento; el pulmon es un sitio frecuente para conseguirla en 
presencia de indicios clinicos u otras pruebas complementarias 
de afectacion pulmonar, aunque se preferira biopsiar una lesién 
superficial mas accesible si la hay. 

© Se ha demostrado en un gran ensayo clinico que la ecografia 
toracica endobronquial o transesofagica con biopsia por 
puncion es una técnica mas sensible que la fibrobroncoscopia. 

© Biopsia de otras localizaciones, como ganglios linfaticos 
superficiales, lesiones cutaneas, nddulos conjuntivales y glan- 
dulas lagrimales (hasta el 75% de las glandulas hipertréficas son 
positivas). Si el ojo esta afectado, la biopsia vitrea es muy util 
(p. ej., cociente CD4/CD8). 

© Otras pruebas de imagen serian la RM cardiaca y del SNC 
(la RM es menos util que la TC para el estudio del térax), la Fig. 11.30 Hipertrofia de la glandula lagrimal en sarcoidosis. 
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3. Sarcoidosis ocular probable: no se ha hecho biopsia ni hay 
AHB en la radiografia de torax, pero se cumplen = 3/7 de los 
signos intraoculares descritos anteriormente y = 2/5 pruebas de 
laboratorio positivas. 

4. Sarcoidosis ocular posible: biopsia pulmonar negativa, 
pero = 4/7 signos y = 2/5 pruebas de laboratorio positivas. 

Es fundamental que se hayan descartado correctamente otras causas 

de uveitis mediante valoracién clinica y pruebas complementarias 

apropiadas. 


Tratamiento 


Los corticoides han sido convencionalmente la principal modalidad 

terapéutica en la sarcoidosis ocular y sistémica, aunque cada vez se 

emplean mas inmunosupresores como alternativa, sobre todo como 

ahorradores de corticoides y en casos refractarios. El tratamiento 

debe iniciarse con pautas intensivas para evitar complicaciones que 

amenacen la vision. 

e El tratamiento de la uveitis anterior e intermedia se lleva a 
cabo de forma escalonada igual que en la formas idiopaticas. 

© La uveitis posterior generalmente requiere corticoides sis- 
témicos y, en ocasiones, inmunosupresores, como metotrexato, 
azatioprina, ciclosporina e inhibidores del factor de necrosis 
tumoral (TNF) (p. ej., adalimumab). 

© La neovascularizacion retiniana periférica puede tratarse con 
fotocoagulacién de las areas isquémicas demostradas mediante 
AGE. 
El EMC puede responder a los AINE topicos. 

© La catarata y el glaucoma pueden requerir tratamiento; debe 
suprimirse la inflamacién antes de la cirugia, preferiblemente 
durante un minimo de 3 meses en caso de cirugia de catarata. 


Introduccion 


La enfermedad de Behget (EB) es un sindrome idiopatico multisis- 
témico que se caracteriza por ataques recurrentes de aftas bucales, 
ulceracion genital y uveitis. La vasculitis es un elemento patogénico 
fundamental y puede afectar a venas y arterias de calibre pequeiio, 
mediano o grande. La mortalidad esta en torno al 5% a los 5-10 afios, 
tipicamente por complicaciones cardiovasculares o del SNC. La EB 
probablemente tiene una base autoinmunitaria, y puede verse pre- 
cipitada por exposicion a un agente infeccioso, con la consiguiente 
reactividad cruzada. La enfermedad afecta tipicamente a pacientes de 
Turquia, Oriente Proximo y Lejano Oriente (la antigua ruta de la seda), 
con menor prevalencia en Europa y Norteamérica. Se asocia estre- 
chamente al HLA-Bs1; los grupos étnicos con mayor prevalencia de EB 
también muestran tasas mayores de positividad del HLA-Bs1. La edad 
de comienzo mas frecuente de la enfermedad es la tercera década; las 
prevalencias segtin sexo publicadas varian en funci6n del grupo étnico. 


Manifestaciones generales 


El International Study Group for Behcet Disease (ISGBD), en su 
informe de 1990, establecié los criterios diagndsticos; esto es, ulce- 
racion oral recurrente (fig. 11.31A), caracterizada por tres episodios 


Fig. 11.31 Enfermedad de Behcet. (A) Aftas extensas; 
(B) tromboflebitis superficial; (C) dermatografismo. 
(Por cortesia de M.A. Mir, de Atlas of Clinical Diagnosis, Saunders 2003 - fig. B.) 
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de ulceras bucales como minimo en un periodo de 12 meses, mas 
al menos dos de los siguientes criterios: ulceracion genital, infla- 
macion ocular, lesiones cutdneas caracteristicas (eritema nudoso; 
v. fig. 11.25B, seudofoliculitis, nédulos acneiformes, lesiones papu- 
lopustulosas) y reaccién de patergia —pustula 24-48 h después de la 
puncion con una aguja estéril (especificidad > 95%, pero a menudo 
negativa en pacientes europeos y norteamericanos)-. 
La enfermedad no siempre se presenta conforme a los criterios 
mencionados. Otros posibles hallazgos serian: 
© Lesiones vasculares. Aneurismas, incluidos pulmonares y 
coronarios, y trombosis venosa/tromboflebitis (fig. 11.31B). 
e@ Artritis: ocurre en el 30%, aunque son mas frecuentes las 
artralgias. 
© Dermatografismo (fig. 11.31C): similar a la reaccion de patergia, 
indica hipersensibilidad cutanea y consiste en la formacién de 
lineas eritematosas tras golpes o rascado. 
© Manifestaciones neuroldgicas (5%), como meningoencefalitis 
troncoencefalica, trombosis de los senos durales y aneurismas 
cerebrales. 
© Inflamacion gastrointestinal, sobre todo ileocecal. 
Lesiones hepaticas y renales, relativamente infrecuentes. 


Manifestaciones oculares 


Se produce inflamacion ocular en cerca del 70% de casos, que tiende 
a ser mas grave en los hombres; es la primera manifestacion en 
alrededor del 10%. Los signos practicamente siempre terminan 
siendo bilaterales. El patrén clasico de afectacion ocular es una 
panuveitis de comienzo agudo recidivante/remitente con vasculitis 
retiniana y a menudo resolucién espontanea incluso sin tratamiento; 
la vasculopatia retiniana (vasculitis y oclusiones) es la principal 
causa de deterioro visual. 

@ UAA: es habitual la uveitis no granulomatosa, a menudo bila- 
teral. Es tipico el hipopion transitorio movil en un ojo relativa- 
mente blanco (fig. 11.32A). 

© La vitritis puede ser grave; se observa en todos los ojos con 
inflamacion activa del segmento posterior. 

© Retinitis. Pueden verse infiltrados blancos superficiales transito- 
rios (fig. 11.32B) que curan sin cicatrizacién durante la enfermedad 
sistémica aguda. Puede haber una retinitis mas profunda y difusa 
con aspecto similar a una inflamacién virica. También pueden 
ocurrir desprendimientos exudativos. Pueden verse depdsitos 
inflamatorios andlogos a PQ en la retina periférica inferior. 


Fig. 11.32 Lesiones oculares en enfermedad de Behcet. (A) Hipopidn en un ojo blanco; (B) infiltrados retinianos; (€) vasculitis 
oclusiva; (D) enfermedad terminal. 
(Por cortesia de A. Dick - fig. C.) 
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® Vasculitis retiniana. Tanto la arteritis como la flebitis, a diferen- 


cia de la afectacidn puramente venosa de la sarcoidosis, pueden 
manifestarse con envainamiento, hemorragias perivasculares y 
oclusiones (fig. 11.32C). La extravasacion de liquido puede dar 
lugar a un edema retiniano difuso y EMC. 

© Hiperemia y edema de la papila éptica. E] aumento de la 
presion intracraneal también puede causar papiledema y atrofia 
Optica en la EB. 

© Puede verse neovascularizacion papilar y retiniana en res- 
puesta a la inflamacion y la isquemia. 

© Manifestaciones poco frecuentes serian conjuntivitis, ulceras 
conjuntivales, epiescleritis, escleritis y oftalmoplejia por afec- 
tacién neuroldgica. 

@ La enfermedad terminal se caracteriza por atrofia Optica, 
atrofia retiniana con gliosis, y envainamiento, adelgazamiento 
y hialinizacion de los vasos afectados (fig. 11.32D); el vitreo suele 
estar transparente. Otras posibles complicaciones serian SP, 
catarata, glaucoma y, raramente, desprendimiento de retina y 
tisis. Se ha informado de pérdida grave de visidn en dos tercios 
de los pacientes varones al cabo de 10 afios, pero probablemente 
sea mucho menor con un tratamiento intensivo; esta tasa es 
aproximadamente la mitad en las mujeres. 


Pruebas complementarias 


@ HLA-Bsi (v. anteriormente). 
Prueba de patergia (v. anteriormente). 

© Los niveles de marcadores inflamatorios (p. ej., VSG, CRP, niveles 
de complemento, recuento leucocitario) pueden estar elevados. 

© El estudio de trombofilia esta indicado en algunos pacientes 
para descartar otras causas de trombosis. 

© La AGF delimita las areas isquémicas y ayuda a detectar la 
inflamacion del segmento posterior y monitorizar la actividad 
de la enfermedad. 

© La fotometria con laser de la turbidez proteica de la camara 
anterior muestra una buena correlacién con la AGF a la hora 
de determinar el grado de actividad inflamatoria. 

© La biopsia de lesiones superficiales, la aspiracién de liquido 
sinovial y la puncién lumbar pueden usarse para descartar 
diagnosticos alternativos. 

© Las pruebas radiolégicas generales pueden incluir RM cerebral 
o angio-RM, TC 0 angio-TC, y angiografia convencional para 
identificar la isquemia. 


Tratamiento 


Los inmunosupresores son el pilar del tratamiento; su disponibilidad 

y precio pueden limitar las opciones terapéuticas en muchos paises. 

© Los corticoides tépicos aislados pueden bastar en los raros casos 
en que no haya indicios de afectacién del segmento posterior. 

@ La combinacidn de corticoides sistémicos y azatioprina 
(2,5 mg/kg/dia) se recomienda como tratamiento inicial de 
la uveitis posterior en la guia terapéutica para EB de 2008 de la 
European League Against Rheumatism (EULAR). La reduccién 
de los corticoides debe ser muy gradual. También pueden usarse 
corticoides tépicos 0 perioculares; puede haber una alta tasa de 
hipertensi6n ocular tras la inyeccion intravitrea. La azatioprina 
podria ser util como profilaxis. 


© Ciclosporina (2-5 mg/kg/dia) o infliximab, en combinacién con 
azatioprina y corticoides sistémicos para afectacién ocular grave 
(reduccién mayor de dos lineas de agudeza visual y/o vasculitis reti- 
niana o afectacion macular) segtin recomendacion de la EULAR; 
un estudio reciente proponia una infusién unica de infliximab 
como tratamiento inicial de la uveitis posterior. La ciclosporina 
puede causar problemas de hipertension, nefrotoxicidad y neuro- 
toxicidad, por lo que debe evitarse en casos de afectacion del SNC 
a menos que se decida que la gravedad de la enfermedad justifica 
el riesgo. El infliximab puede reactivar una tuberculosis, por lo 
que los pacientes con pruebas positivas para esta deben recibir 
tratamiento profilactico (p. ej., isoniacida). La via intravitrea es 
una novedosa alternativa para la administracién del infliximab. 

© Debe valorarse el uso precoz de infliximab o adalimumab para 
la EB que amenace la visién (recomendacion de la American 
Uveitis Society). 

@ El interferén a (6 millones de UI subcutaneas al dia inicial- 
mente, con reduccion gradual) con o sin corticoides es un 
régimen recomendado por la EULAR como alternativa a la 
pauta de ciclosporina/infliximab/azatioprina/corticoides des- 
crita anteriormente para los casos graves; no debe combinarse 
con azatioprina (riesgo de mielosupresi6n). 

© No se recomiendan los anticoagulantes. 


UVEITIS POR PARASITOS 


Toxoplasmosis 


Introduccion 


La toxoplasmosis es producida por Toxoplasma gondii, un protozoo 
obligatoriamente intracelular. Se calcula que infesta al menos al 
10% de los adultos en los paises templados septentrionales y a mas 
de la mitad de los adultos en el Mediterraneo y paises tropicales. 
El gato es el huésped definitivo, y son huéspedes intermedios los 
ratones, el ganado, las aves y los seres humanos. Los ovoquistes 
pueden ser excretados en las heces felinas y luego ser ingeridos por 
los huéspedes intermedios (fig. 11.33), que también pueden adquirir 
la infeccion a partir de abastecimientos de agua contaminados. La 
transmision desde las heces del gato a la comida es un modo bien 
establecido de infeccién en los seres humanos (aunque los gatos 
domésticos tienen una baja tasa de infestacién por toxoplasmosis). 
El bradizoito es un estado inactivo que permanece latente dentro de 
quistes en tejidos como el ojo, el cerebro y el musculo esquelético, 
y el consumo de carne poco cocinada (0 huevos) procedente de un 
huésped intermedio puede ser causa de infestacién. Los quistes con 
bradizoitos (fig. 11.34) pueden romperse y liberar taquizoitos, la 
forma activa proliferante, estimulando una reacci6n inflamatoria. 
Conceptualmente puede ser util pensar en una infeccion con una fase 
aguda y otra cronica de larga duracion; durante la ultima pueden for- 
marse nuevas cicatrices retinocoroideas asintomaticamente durante 
muchos ajios o décadas. Un modo critico de infeccién humana es la 
transmision hematdgena al feto a través de la placenta en una mujer 
embarazada con toxoplasmosis activa (no con la forma latente inac- 
tiva). La toxoplasmosis activa suele deberse a primoinfeccién en un 
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Fig. 11.33 Ciclo vital de Toxoplasma gondii. 


huésped inmunocompetente, aunque ocasionalmente corresponde 
ala reactivacion de una infeccién latente, sobre todo en pacientes 
inmunodeprimidos. En ocasiones, la infeccién puede transmitirse 
mediante un trasplante de érganos o una transfusion sanguinea. 


Manifestaciones generales 


© Toxoplasmosis congénita. La madre a menudo esta asinto- 
matica o solo tiene leves sintomas generales. La gravedad de la 
afectacion fetal depende de la edad gestacional en el momento 
de la infeccién materna, y tiende a ser mas grave en fases pre- 
coces del embarazo, cuando puede resultar en la muerte del feto 
(el 10% de todas las toxoplasmosis congénitas). La afectacién 
neuroldgica y visceral puede ser muy grave, pero muchos casos 


Fig. 11.34 Quistes tisulares de Toxoplasma gondii con bradizoitos 
en su interior. 
(Por cortesia de J. Harry.) 


son subclinicos, sobre todo al final de la gestacion. Puede pro- 
ducirse retinocoroiditis en mas del 75% de los casos, dejando 
cicatrices que a menudo aparecen luego como hallazgos casuales 
(fig. 11.35). 

© La toxoplasmosis adquirida en la infancia probablemente repre- 
senta mas del 50% de los casos en esta edad; al igual que en los 
adultos, en los pacientes inmunocompetentes suele ser subclinica. 
Las lesiones oculares probablemente son frecuentes, pero pueden 
no aparecer hasta afios después de la infeccion inicial. 

© La toxoplasmosis adquirida en adultos inmunocompetentes 
es subclinica en el 80-90% de los casos. Los casos sintomaticos 
cursan a menudo con adenopatia cervical, fiebre, malestar y 
faringitis, y son raras manifestaciones generales mas graves. 
Puede aparecer una retinitis precoz hasta en el 20% de casos. 

© La toxoplasmosis en pacientes inmunodeprimidos puede ser 
adquirida o deberse a reactivacién de una infeccién preexis- 
tente. Ademas de los sintomas generales descritos para pacientes 
inmunocompetentes, puede haber meningoencefalitis, neumo- 
nitis, retinocoroiditis y otras manifestaciones. 


Manifestaciones oculares 


La toxoplasmosis representa el 20-60% de todas las uveitis posterio- 
res. La reactivacién de cicatrices que contienen quistes previamente 
inactivos es la norma en pacientes inmunocompetentes, aunque 
en una pequefia minoria se debe a una nueva infeccién. Mas de la 
mitad de las lesiones retinianas quiescentes se habran adquirido por 
infeccién posnatal. Son frecuentes los episodios recurrentes de infla- 
macién que se producen cuando el quiste se rompe y libera cientos 
de taquizoitos hacia las células retinianas normales. La infeccion 
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Fig. 11.35 Cicatrices retinocoroideas en toxoplasmosis 
congénita. (A) Lesi6n macular; (B) multiples cicatrices 
periféricas en una imagen de campo amplio; (C) imagen 

de autofluorescencia de campo amplio en la imagen de (B). 
(Por cortesia de S. Chen - figs. B y C.) 


ocular sintomatica aparece por primera vez hacia los 29 afios por tér- 

mino medio, quiza debido a un descenso de la inmunidad especifica. 

A veces la afectacién ocular por una infeccién congénita no se detecta 

hasta edades mas tardias por el descubrimiento casual de las tipicas 

cicatrices de retinocoroiditis, aunque en ocasiones la lesin macular 

o del nervio optico puede dajiar la visidn en la infancia. El embarazo 

puede favorecer la recurrencia de la toxoplasmosis ocular en la madre, 

que en este periodo puede mostrar resistencia al tratamiento. 

© Sintomas. Comienzo agudo o subagudo de moscas volantes, 
vision borrosa y fotofobia en un ojo. 

© La uveitis anterior por «desbordamiento» es frecuente. Puede 
ser granulomatosa o asemejarse al SUF; puede haber elevacion 
de la PIO. 

@ Es tipica la presencia de un foco inflamatorio aislado blanco y 
desflecado de retinitis 0 retinocoroiditis asociado a una cicatriz 
pigmentada («lesion satélite») (fig. 11.36A). Las lesiones suelen 
localizarse en el polo posterior. 

© Los focos de novo no asociados a una cicatriz antigua y las lesio- 
nes multiples (fig. 11.36B) son relativamente raros en pacientes 
inmunocompetentes, pero se observan a menudo en aquellos 
con inmunodepresién. 

© La vitritis puede ser intensa y dificultar la visualizacion del 
fondo de ojo. El «faro en la niebla» es la descripcidn clasica 
de un foco blanco de inflamacion retiniana visto a través de la 
vitritis (fig. 11.36C). 

© La vasculitis puede ser arterial, aunque mas a menudo es 
venosa. 

@ El] edema de papila es frecuente. 

La afectacién retiniana extensa y fulminante generalmente se 
circunscribe a pacientes inmunodeprimidos, en los que puede 
ser bilateral y dificil de diferenciar de una retinitis virica. 

© Puede no haber retinocoroiditis en la fase aguda de la enfer- 
medad adquirida, que cursaria solo con uveitis anterior, vitritis 
y vasculitis retiniana; las tipicas cicatrices retinianas podrian 
formarse mas adelante. 

e@ La neurorretinitis similar a la que se ve en la enfermedad por 
arafiazo de gato es rara, y puede ser un marcador de infeccién 
adquirida aguda mas que de reactivacién. 

© La toxoplasmosis retiniana externa punteada es una manifes- 
tacion atipica que se caracteriza por agrupaciones de pequefias 
lesiones blanco grisaceas (25-75 wm de didmetro). 

© Pérdida de visién. Las causas de deterioro visual permanente 
(alrededor del 25% de los ojos) serian lesiones inflamatorias 
maculares (figs. 11.37A y B) y edema macular, afectacion del 
nervio Optico (fig. 11.37C), oclusién vascular (figs. 11.38A y B), 
desprendimiento de retina seroso, regmatdgeno y traccional 
(figs. 11.38C y D), y neovascularizacion coroidea secundaria 
tardia (figs. 11.38E y F). 

© La curacién en pacientes inmunocompetentes suele ocurrir 
espontaneamente en un plazo de 6-8 semanas, aunque las opa- 
cidades vitreas tardan mas tiempo en aclararse. El foco infla- 
matorio es reemplazado por una cicatriz atrdfica bien definida 
que presenta un borde pigmentado (fig. 11.39). 

©@ Recurrencia. El numero medio de episodios recurrentes 
por paciente es de 2,7; al cabo de 5 afios, mas de la mitad de 
los pacientes habran sufrido mas de un episodio. 
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Fig. 11.36 Retinitis por Toxoplasma activa. (A) Tipica lesion 
satélite adyacente a una cicatriz antigua; (B) dos focos Fig. 11.37 Complicaciones frecuentes de la retinitis por 
pequenos; (C) turbidez vitrea grave y aspecto de «faro en la Toxoplasma. (A) Afectacién macular inicial y (B) después del 


niebla». tratamiento; (€) lesi6n yuxtapapilar que afecta a la cabeza 
(Por cortesia de S. Chen - fig. A; C. Pavesio - figs. B y C.) del nervio dptico. 


sin autorizacién es un delito. 
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Fig. 11.38 Complicaciones infrecuentes de la retinitis por Toxoplasma. (A) Periarteritis que origina oclusi6n de la rama arterial 
retiniana; (B) la AGF muestra una marcada ausencia de perfusi6n en el polo posterior; (C) desprendimiento seroso macular; 
(D) AGF de (C) que muestra hiperfluorescencia por acumulaci6n de colorante; (E) neovascularizaci6n coroidea adyacente a 
una cicatriz antigua; (F) AGF de (E) que muestra la hiperfluorescencia correspondiente. 

(Por cortesia de C. Pavesio - figs. A-D; P Gili - figs. E y F) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


8) 


Fig. 11.39 Progresidn de la retinitis por Toxoplasma. (A) Actividad 
moderada; (B) tras el tratamiento antibidtico, 3 meses 
después. 

(Por cortesia de S. Chen.) 


Pruebas complementarias 


El diagnostico suele basarse en los hallazgos de la exploracién 

clinica. 

© Serologia. Se detectan anticuerpos plasmaticos IgG anti- 
Toxoplasma después de 1-2 semanas de la infeccién inicial, y su 
presencia indica exposicion al parasito en algin momento del 
pasado, lo que puede apoyar la sospecha clinica. Sin embargo, 
la seroprevalencia es alta, como minimo de un tercio de indi- 
viduos en la mayoria de las comunidades. La positividad de los 
anticuerpos IgM suele implicar que la infeccién se ha adquirido 
en el ultimo afio, por lo que sirve para distinguir entre infeccion 
aguda (recién adquirida) 0 crénica; es una prueba critica si se 
sospecha una infeccién adquirida durante el embarazo. En 
ocasiones la IgM permanece positiva debido a la persistencia 0 
reactivacion de una infeccién anterior. 

@ Elanalisis mediante PCR de liquidos intraoculares tiene sensi- 
bilidad variable (16-67%), pero es muy especifico y puede con- 
firmar el diagndstico en casos clinicos dudosos. Probablemente, 
el rendimiento sea similar en el humor acuoso y el vitreo. 


© Estudio de anticuerpos en los liquidos oculares. El calculo de 
la proporcion de IgG especifica en el humor acuoso respecto al 
suero (coeficiente de Goldmann- Witmer) parece una prueba 
relativamente sensible (48-90%). 

© Pruebas de imagen. La TCO macular mostrara cualquier grado 
de edema macular si la vitritis no lo impide. Puede realizarse 
una ecografia en modo B para descartar desprendimiento de 
retina en presencia de una vitritis grave. La AFF (v. fig. 11.35C) 
puede servir para el seguimiento de la actividad inflamatoria. 


Tratamiento 


No hay estudios que apoyen concluyentemente la eficacia de las 
pautas actuales; no se ha demostrado la erradicacién del parasito, 
pero si podrian reducirse su actividad y replicacién, con disminu- 
cin del tamafio de la cicatriz retinocoroidea final. Los farmacos 
empleados tienen un riesgo significativo de efectos adversos y, 
como generalmente se produce la resolucion espontanea, no hay 
que administrar tratamiento en todos los casos. Estaria claramente 
indicado si hay una lesion que amenace la vision en la macula, el 
haz papilomacular, la cabeza del nervio éptico o un vaso sanguineo 
importante, si existe vitritis intensa y en los inmunodeprimidos. 

El tratamiento con antimicrobianos de la toxoplasmosis congénita 

en recién nacidos durante 1 afio puede reducir la frecuencia de 

aparicion posterior de cicatrices retinocoroideas. 

© Prednisolona (1 mg/kg): se administra inicialmente y se 
reduce segun la respuesta clinica, pero siempre debe usarse 
junto con farmacos anti- Toxoplasma especificos, generalmente 
pirimetamina combinada con sulfadiacina (terapia «clasica» o 
«triple», a veces complementada con clindamicina). Algunos 
autores inician los corticoides solo después de 24-48 h de 
terapia antimicrobiana. Deben evitarse los corticoides sis- 
témicos o emplearse con extrema cautela en los pacientes 
inmunodeprimidos. 

© Pirimetamina: antagonista del acido folico que parece bas- 
tante eficaz. Se administra una dosis de carga de 75-100 mg 
durante 1-2 dias seguida de 25-50 mg diarios durante 4 semanas, 
combinada con acido folinico (no félico) por via oral tres veces 
ala semana para retrasar la trombocitopenia, la leucopenia y el 
déficit de folato. Deben realizarse hemogramas semanalmente. 
En pacientes con sida se evitara la pirimetamina o se usara en 
dosis mas bajas debido a una posible mielosupresién previa y al 
efecto antagonista de la zidovudina cuando se combinan estos 
farmacos. 

© Sulfadiacina: suele administrarse 1 g cuatro veces al dia durante 
3-4 semanas junto con la pirimetamina. Entre los efectos secun- 
darios de las sulfamidas se encuentran litiasis renal, reacciones 
alérgicas y sindrome de Stevens-Johnson. 

@ El tratamiento intravitreo con clindamicina (1 mg) y dexame- 
tasona (400 pg) puede ser tan eficaz como la terapia triple en la 
infeccion reactivada; a veces se requieren dos 0 tres inyecciones 
(a intervalos quincenales). Puede ser preferible en la infeccién 
recidivante en el embarazo, pero generalmente no debe usarse 
como tratamiento unico en inmunodeprimidos, y en las infec- 
ciones adquiridas (IgM-positivas) recién adquiridas parece 
que el tratamiento sistémico es mas eficaz. Deben evitarse los 
corticoides de liberacion retardada perioculares 0 intravitreos, 
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como la triamcinolona, porque se han comunicado casos de 
progresion incontrolada. 

© Azitromicina: en dosis de 250-500 mg al dia se ha demostrado 
que reduce la tasa de recidivas de la retinocoroiditis, y su uso 
combinado con pirimetamina, acido folinico y prednisolona es 
una nueva pauta prometedora. La claritromicina podria ser una 
buena alternativa a la azitromicina. 

© Cotrimoxazol: (160 mg de trimetoprim/80o0 mg de sulfameto- 
xazol) es una opcién mas barata y mejor tolerada que quiza no 
sea tan eficaz como la terapia clasica. 

© Clindamicina: en dosis de 300 mg cuatro veces al dia puede 
anadirse a la terapia triple (v. anteriormente) 0 usarse en vez 
de la pirimetamina. Un posible efecto adverso es la colitis 
seudomembranosa. 

@ Atovacuona: en teoria ataca a los bradizoitos enquistados, pero 
no parece prevenir las recurrencias in vivo; se administra en 
dosis de 750 mg entre dos y cuatro veces al dia. 

© Pueden darse corticoides topicos y midriaticos en caso de 
uveitis anterior. 

© La terapia antimicrobiana de mantenimiento se emplea en 
pacientes inmunodeprimidos. 

@ Embarazo. E] tratamiento de la toxoplasmosis ocular recidi- 
vante durante el embarazo debe seleccionarse cuidadosamente 
e iniciarse solo si es claramente necesario; conviene que la aten- 
cién sea multidisciplinar. Algunos de los farmacos comentados 
pueden ser dafinos para el feto. Podria estar indicado el trata- 
miento intravitreo (v. anteriormente) para las reactivaciones, o 
bien un tratamiento sistémico con azitromicina, clindamicina 
y posiblemente prednisolona. No suele administrarse un trata- 
miento especifico para evitar la transmisiOn al feto excepto sila 
infeccidn es de reciente adquisicién, en cuyo caso un especialista 
debe prescribir un tratamiento urgente; suele optarse por la 
espiramicina sola o combinada. 

© La vitrectomia puede estar indicada en casos seleccionados. 


Toxocariasis 


Introduccion 


La toxocariasis es causada por infestacién con un Ascari intestinal 
comun en los perros, Toxocara canis; los cachorros la contraen mas 
a menudo que los perros adultos y ademas tienen mas facilidad para 
diseminar el organismo. La variante felina (Toxocara cati) también 
puede causarla. Los seres humanos se infestan por ingestidn de 
suelo o alimentos contaminados con huevos expulsados en las heces 
caninas; los nifios pequefos tienen mayor riesgo de contraerla a 
partir del suelo de los parques y patios. Una vez ingeridos, los huevos 
se transforman en larvas, que penetran en la pared intestinal y viajan 
a varios érganos, como el higado, pulmones, piel, encéfalo y ojos, 
con la consiguiente inflamacion (fig. 11.40). 


Cuadro clinico 


@ Es frecuente la infestacién asintomatica. 
Toxocariasis visceral (TV). También llamada «larva migratoria 
visceral» (LMV), es una infeccion sistémica de gravedad variable 
que suele ocurrir en nifos de 2 a7 afios de edad y puede cursar 


Fig. 11.40 Larva de Toxocara canis rodeada por una reacci6n 
inflamatoria tisular. 


(Por cortesia de C.A. Hart y R Shears, de Color Atlas of Medical Microbiology, 
Mosby 2004.) 


con fiebre, dolor abdominal, neumonia, adenopatias, hepatome- 

galia y miocarditis. Normalmente se produce una recuperacion 

espontanea; el fallecimiento es excepcional y suele producirse 
en personas hipersensibles a los antigenos del parasito. 

© La toxocariasis oculta se asocia a leves sintomas sistémicos. 

© La toxocariasis ocular (TO) (larva migratoria ocular, LMO) 
generalmente aparece independientemente de la LMV, y se 
asocia a una menor carga de parasitos. Es tipicamente unilateral, 

y en alrededor de dos tercios de los casos da lugar a cierto grado 

de deterioro visual permanente. A diferencia de la TV, tiende a 

afectar a nifios mas mayores y adultos. 

oO La endoftalmitis crénica (fig. 11.41) se presenta clasicamente 
con leucocoria, estrabismo, moscas volantes 0 pérdida de 
vision unilateral. Puede encontrarse uveitis anterior, vitritis, 
coriorretinitis, papilitis y un granuloma del fondo de ojo 
(v. mas adelante). Un exudado denso blanco grisaceo, similar 
al banco de nieve de la pars planitis, puede afectar a la retina 
periférica y la pars plana. Entre las posibles complicaciones 
se encuentra el desprendimiento traccional de retina o del 
cuerpo ciliar con hipotonia, que puede desembocar en tisis; 
el pronéstico visual a menudo es malo. 

o El granuloma del polo posterior o periférico sin inflama- 
cin (fig. 11.42) se presenta tipicamente en nifios mayores o 
adultos con pérdida de visién unilateral o como un hallaz- 
go casual. Se observa un granuloma blanco amarillento y 
redondeado de 1-2 didmetros papilares en el polo posterior 
o la periferia. La traccién vitreorretiniana puede dar lugar a 
complicaciones por distorsi6n macular o desprendimiento 
de retina. 

© Cicatriz retinocoroidea (fig. 11.43). 

oO Neurorretinitis subaguda unilateral difusa. Véase mas 
adelante. 


Pruebas complementarias 


Es especialmente importante diferenciar un granuloma por Toxoca- 

ra de un retinoblastoma. Otros helmintos pueden originar manifes- 

taciones clinicas similares. 

© Hemograma completo. Puede haber eosinofilia, sobre todo en 
la LMV, que a veces se hace cronica. 
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Fig. 11.41 Endoftalmitis crénica por Toxocara. (A) Leucocoria; (B) exudacion periférica y bandas de tracci6n vitreorretiniana; 

(C) ecografia que muestra una banda de tracci6n vitreorretiniana; (D) espécimen anatomopatolégico que muestra una masa 
inflamatoria y desprendimiento de retina total. 
(Por cortesia de N. Rogers - figs. A y C; S. Lightman - fig. B; J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - fig. D.) 


Hipergammaglobulinemia, sobre todo de IgE. 

© Serologia. Solo se detectan anticuerpos contra Toxocara canis 
en la mitad de los casos oculares. La positividad es frecuente en 
la poblacién general (un 14% global en EE. UU.). 
La ecografia puede ser util si los medios estan turbios. 
Paracentesis de humor acuoso 0 aspirado vitreo para eosinofilia, 
deteccién de anticuerpos y PCR. 

@ A veces se puede realizar la biopsia de un granuloma cutaneo 
o de otros sitios en busca de larvas. 


Tratamiento ocular 


@ Prevencién mediante medidas higiénicas adecuadas y des- 
parasitacion de las mascotas. 
© Corticoides. Tépicos, perioculares y sistémicos, segtin sea necesario. 


© Puede valorarse el uso de antihelminticos como mebendazol y 
tiabendazol en la TO, aunque teniendo en cuenta que la muerte 
del pardsito puede favorecer la inflamacion. 

@ Vitrectomia para las secuelas traccionales que amenacen la 


vision. 


Introduccion 


La oncocercosis, que afecta a los ojos y la piel, es la segunda causa 
mas frecuente de ceguera infecciosa en el mundo. Es endémica 
en zonas de Africa y otros paises; se trata de una enfermedad 
especialmente grave en las regiones de sabana, en algunas de las 
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Fig. 11.43 Cicatriz retinocoroidea por Toxocara en la macula. 


Cuadro clinico 


© Las manifestaciones sistémicas son principalmente derma- 
toldgicas y comprenden prurito, un exantema maculopapular 
(oncodermatitis; fig. 11.45A) que afecta a las nalgas y extremi- 
dades, y areas de hipo- e hiperpigmentacion en las espinillas 
(«piel de leopardo»; fig. 11.45B); el rascado de las areas prurigi- 
nosas ocasiona liquenizacion. Los oncocercomas son nédulos 
subcutaneos no dolorosos (fig. 11.45C) que contienen dos o 
tres gusanos adultos. Puede haber adenopatias ostensibles, con 
linfoedema secundario. Es tipica la eosinofilia. 

© Pueden verse microfilarias vivas en la cornea, el vitreo y flotan- 
do en la camara anterior si se examina al paciente con la lampara 
de hendidura inmediatamente después de que haya estado con 
la cara hacia abajo unos minutos. 


Fig. 11.42 Granuloma por Toxocara. (A) Granuloma yuxtapapilar; 
(B) granuloma periférico con una banda vitrea que se extiende 
hasta la papila. 


(Por cortesia de J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular Diseases, Larva 
Mosby 1997 - fig. A.) Secs Microfilarias 
\ en el ojo: 
= im 


cuales mas del 50% de los adultos estan ciegos por esta causa. La «ceguera de rio» 


oncocercosis cronica acorta la esperanza de vida al reducir la resis- Mosca Simei 


tencia a otras enfermedades. El helminto responsable, Onchocerca Microfilarias 


en la dermis: 
dermatitis 


volvulus, es transmitido por la mosca negra Simulium, que prolifera 
en corrientes de agua, de lo que deriva la denominacion coloquial 
de «ceguera de rio». Las larvas se transmiten cuando la mosca pica 
para obtener sangre; luego migran al tejido subcutaneo para formar 
oncocercomas, donde los gusanos adultos producen microfilarias / \ 

(fig. 11.44). Las microfilarias muertas estimulan una intensa reaccion \ ) —_— 


inflamatoria que es responsable de la mayoria de las manifestaciones 


NS A 


sia tpi Lod Gusano adulto 
Microfilarias — 


en el nodulo 
clinicas de la enfermedad. La rickettsia Wolbachia vive simbidtica- subcutaneo 
mente en los gusanos adultos y microfilarias y es importante para 
la produccion de estas. El diagnéstico se establece mediante biopsia 
cutanea con trépano, serologia, deteccion de antigeno en lagrima u 
orina y PCR del liquido de las lesiones. Fig. 11.44 Ciclo vital de Onchocerca volvulus. 
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La uveitis anterior es un hallazgo precoz. Puede haber dilata- 


cién pupilar en forma de pera debido a SP. 

Queratitis. La queratitis punteada (opacidades en copo de 
nieve) afecta a un tercio de los pacientes y consiste en infiltrados 
que rodean a las microfilarias muertas; las lesiones iniciales 
suelen localizarse en las posiciones horarias de las 3 y las 9 
en el tercio anterior del estroma (fig. 11.46A). Una queratitis 
esclerosante de progresién lenta puede terminar por afectar a 
toda la cornea (fig. 1.46B). 

Coriorretinitis. Suele ser bilateral y afecta predominantemente 
al fondo de ojo temporal, respetando la macula hasta fases 
avanzadas. Puede ir seguida de esclerosis y atrofia coroidea 
difusa (fig. 11.46C). Se ha postulado que la perpetuacion de una 
respuesta autoinmunitaria podria originar una coriorretinopatia 


Fig. 11.45 Manifestaciones sistémicas de oncocercosis. 
(A) Exantema maculopapular; (B) «piel de leopardo»; 

(C) nédulo subcutdneo (oncocercoma). 

(Por cortesia de C. Gilbert.) 


progresiva a largo plazo que persistiria una vez controlada la 
infeccion. 
© Neuritis 6ptica, que puede ser aguda. 


Tratamiento 


© La ivermectina (distribuida gratis en muchos paises por Merck) 
mata a las microfilarias (pero no a los gusanos adultos) y se 
administra al menos anualmente durante muchos afios. Ha sido 
eficaz para reducir sustancialmente las tasas de transmision y 
morbilidad, y no se han registrado casos nuevos en muchas 
comunidades. La ivermectina en ocasiones precipita una 
reaccion inflamatoria, por lo que hay que valorar administrar 
prednisolona profilactica en pacientes con microfilarias visibles 
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Fig. 11.46 Oncocercosis ocular. (A) Cicatrizaci6n corneal 
moderada y (B) avanzada; (C) grumos pigmentarios 
coroideos y atrofia retinocoroidea. 

(Por cortesia de S. Tuft - figs. A y B.) 


en la camara anterior. También puede causar encefalopatia 
toxica en pacientes con infeccion por Loa loa. 

© Lamoxidectina es un farmaco mas reciente que parece superior 
a la ivermectina. 

® Doxiciclina. En dosis de 100-200 mg al dia durante 6 semanas, 
elimina la rickettsia Wolbachia, lo que previene indirectamen- 
te la embriogenia de microfilarias y disminuye significativa- 
mente su numero durante periodos prolongados. También tiene 
cierto efecto sobre los gusanos adultos, por lo que puede ser un 
complemento util a la ivermectina o moxidectina. 

@ Lasuramina es eficaz contra los gusanos adultos y se administra 
por via intravenosa. 

® Corticoides para la uveitis anterior. 


Introduccion 


La cisticercosis es la infestacion por Cysticercus cellulosae, la larva del 
nematelminto porcino Taenia solium. La ingesta de quistes de T: solium 
en la carne de cerdo poco hecha da lugar al crecimiento de la tenia 
intestinal (teniasis); la persona infestada luego expulsa en las heces 
huevos que pueden dar lugar a infeccién por larvas (cisticercosis) si 
son ingeridas por el mismo u otro individuo. Se produce inflamacién 
en respuesta a los antigenos liberados por los organismos muertos. 


Cuadro clinico 


© Laenfermedad sistémica puede afectar los pulmones, musculos 
y SNC (neurocisticercosis). La RM y la TC pueden demostrar los 
quistes; la radiografia simple puede revelar quistes calcificados. 
Las pruebas seroldgicas y el analisis de heces son utiles para el 
diagnéstico. 

© Manifestaciones oculares. Incluyen quistes en la conjuntiva y 
ocasionalmente en la drbita y los parpados. Puede haber un quiste 
flotando en la camara anterior (fig. 11.47A). Las larvas que pene- 
tran en el espacio subretiniano pueden causar desprendimiento 
de retina exudativo (fig. 11.47B); luego pueden pasar también al 
vitreo, donde las toxinas liberadas desencadenan en ocasiones 
una intensa reaccion inflamatoria que puede amenazar la vision. 


Tratamiento 


Los corticoides sistémicos para controlar la inflamacién se combi- 
nan con la extraccién quirtrgica de las larvas de la camara anterior, 
el vitreo y el espacio subretiniano. Los antihelminticos, como el 
albendazol, pueden estar indicados en la enfermedad sistémica, pero 
deben usarse con precaucion bajo supervision de un especialista y 
a menudo se administran junto con los corticoides. 


Introduccion 


La NSUD es un sindrome clinico debido a la presencia de un unico 
nematodo movil subretiniano, como Toxocara canis, Baylisascaris 
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Fig. 11.47 Cisticercosis ocular. (A) Quiste en camara anterior; 
(B) quiste subretiniano con desprendimiento de retina 
exudativo por encima. 

(Por cortesia de A. Pearson.) 


procyonis y Ancylostoma caninum. A menudo se confunde con otras 
enfermedades (p. ej., coroiditis multifocal), porque el gusano suele 
ser pequenioo y se pasa facilmente por alto. 


Cuadro clinico 


© Se presenta como una pérdida de visién paulatina en un ojo; 
el diagndstico es esencialmente clinico. El electrorretinograma 
(ERG) es subnormal, incluso en fases precoces de la enfermedad. 

@ Fase aguda. Cumulos de lesiones retinianas externas blanco 
grisaceas (fig. 11.48A), vitritis, papilitis y vasculitis retiniana. 

@ Fase terminal. Atrofia optica, adelgazamiento vascular retiniano 
y degeneracion difusa del EPR (fig. 11.48B). 


Tratamiento 


La fotocoagulacion (200 um, 0,2-0,5 s, 150-300 mW) es el tratamien- 
to de eleccidn cuando puede visualizarse un gusano (< 50%); si es 
necesario, se puede alejar de la févea (0 a veces atraer) al nematodo 
fotosensible con un haz de luz o quemaduras de laser muy suaves. 
El albendazol sistémico (400 mg durante 30 dias) o la vitrectomia 
pueden estar indicados en algunos casos. Es conveniente administrar 
una cobertura de corticoides con todas las modalidades terapéuticas. 


Introduccion 


La infeccién por el virus de la inmunodeficiencia humana/ 
sindrome de inmunodeficiencia adquirida (VIH/sida) se transmite 
por relaciones sexuales sin proteccion (a nivel mundial, princi- 
palmente contactos heterosexuales, pero en paises mas desarro- 
Ilados por relaciones entre hombres), a través de sangre o agujas 
contaminadas y verticalmente de la madre al hijo a través de la 
placenta, en el parto o la lactancia. El VIH destruye las células T 
CD4*, que son vitales para la iniciacion de la respuesta inmunitaria 
frente alos patogenos. Aunque actualmente no hay cura ni vacuna, 
la progresion de la enfermedad se ha frenado radicalmente gracias 
al tratamiento farmacologico combinado: el tratamiento antirre- 
troviral de gran actividad (TARGA). También puede administrarse 
tratamiento profilactico de infecciones oportunistas. 


Fig. 11.48 Neurorretinitis subaguda unilateral difusa. (A) Lesiones 
activas; (B) enfermedad terminal. 


(Por cortesia de J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular 
Diseases, Mosby 1997 - fig. A; C. de A. Garcia - fig. B.) 
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Fig. 11.49 Ejemplos de enfermedades clinicas definitorias de sida. (A) Sarcoma de Kaposi; (B) sindrome de emaciaci6n por VIH. 


Manifestaciones generales 


Fases de la infeccién: 1) cuadro seudogripal que puede aparecer 
2-4 semanas después de la infeccién, a veces con exantema 
asociado; 2) el periodo de latencia clinica es predominante- 
mente asintomatico y de varios afios de duracién (8 por tér- 
mino medio), a veces con manifestaciones clinicas leves, como 
adenopatias generalizadas persistentes, y 3) aparece sida apro- 
ximadamente en la mitad de los pacientes infectados por VIH 
en el plazo de 10 afios, bien como una infeccion por VIH con 
recuento de células T CD4* < 200 células/l o por la aparicion 
de una o mas de las enfermedades definitorias del sida. 

Las enfermedades clinicas definitorias del sida engloban 
infecciones oportunistas especificas, como candidiasis respira- 
toria o esofagica, neumonia por Pneumocystis jirovecii, criptos- 
poridiosis y retinitis por citomegalovirus, tumores especificos, 
como sarcoma de Kaposi (fig. 11.49) y ciertos linfomas, y otras 
manifestaciones de VIH, como el sindrome de emaciacién 
(fig. 11.49B) y la leucoencefalopatia multifocal progresiva. 


Manifestaciones oculares 


Parpados. Blefaritis, sarcoma de Kaposi, lesiones multiples de 
molusco y herpes zoster oftalmico. 

Orbita. Celulitis (p. ej., aspergilosis, infeccién contigua de 
senos), linfoma de células B. 

Conjuntiva. Sarcoma de Kaposi, carcinoma epidermoide y 
microvasculopatia (hasta el 80%). 

Cornea. Queratoconjuntivitis seca y mayor incidencia de que- 
ratitis, por ejemplo, por herpes simple y zéster, y micdticas. 
Uveitis anterior asociada a infecciones oculares o, frecuen- 
temente, secundaria a toxicidad por farmacos, por ejemplo, 
rifabutina, cidofovir. 

Microangiopatia retiniana asociada a VIH. La microangio- 
patia retiniana es la retinopatia mas frecuente en pacientes 
con sida y afecta hasta al 70% de los pacientes. Se asocia a dis- 
minucion del recuento de CD4* y mayores niveles plasmaticos 
de ARN del VIH, y es un marcador de riesgo de retinitis por 


citomegalovirus (CMV). Se ha sugerido que podria deberse a 
depdsito de inmunocomplejos, infeccién por VIH del endo- 
telio de los vasos retinianos y anomalias del flujo sanguineo. 
Se manifiesta con focos blancos algodonosos y hemorragias 
retinianas (fig. 11.50), a veces con anomalias capilares, como 
microaneurismas. A diferencia de la retinitis por CMV, las 
lesiones suelen ser asintomaticas y casi siempre desaparecen 
espontaneamente al cabo de varias semanas. 

Otras retinitis viricas: retinitis por CMV (la mas comtn), 
necrosis retiniana progresiva, necrosis retiniana aguda. 

Por protozoos: retinocoroiditis toxoplasmica, a menudo atipica. 
Micotica: coroiditis por Pneumocystis, coriorretinitis por His- 
toplasma, coroiditis criptocécica, candidiasis. 

Bacteriana: sifilis, tuberculosis. 

Neoplasias: linfoma intraocular de células B. 
Neuroftalmoldgicas. Normalmente secundarias a meningitis 
o encefalopatia por una infeccién oportunista (p. ej., toxoplas- 


mosis, criptococosis, neurosifilis) 0 procesos neoplasicos (p. ej., 
linfoma del SNC). 


Fig. 11.50 Microangiopatia por VIH. 
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Retinitis por citomegalovirus 


Introduccion 


La infeccién por citomegalovirus (CMV), de la familia de los 
virus del herpes, es muy frecuente en la poblacion general, pero 
es asintomatica 0 causa minimos sintomas generales en la mayoria 
de los individuos sanos. La retinitis por CMV se ve en pacientes 
inmunodeprimidos por diversas causas; es una infeccién oportunis- 
ta frecuente en pacientes con sida, en los que puede representar 
la reactivacién de una infeccién latente. Sin tratamiento, produce 
inevitablemente una pérdida grave de vision. Desde la implantacién 
del TARGA, ha disminuido la incidencia y gravedad, aunque la 
prevalencia permanece elevada, en parte debido a las mayores tasas 
de supervivencia de los pacientes con sida, en los que el tratamiento 
con corticoides sistémicos puede ser un factor de riesgo. Hay una 
clara correlacién con recuentos bajos de CD4". 


Manifestaciones generales 


En los pacientes inmunodeprimidos pueden estar gravemente 
afectados diversos 6rganos, como los pulmones, el SNC y la piel. 


Manifestaciones oculares 


© Se presenta con disminucién de vision secundaria a afectacién 
macular o moscas volantes por vitritis. Suele empezar por afectar- 
se un ojo, y progresa al otro en la mitad de los casos sin tratamien- 
to. La retinitis larvada (v. mas adelante) empieza frecuentemente 
en la periferia sin sintomas y progresa durante varias semanas. 

© Puede darse una uveitis anterior, pero suele ser leve con poca 
o ninguna congesti6n; se tratara por separado mas adelante en 
este capitulo. 

© La catarata es un hallazgo frecuente en fases avanzadas. 
La vitritis es tipicamente leve, excepto en la recuperacion inmu- 
nitaria (v. mas adelante). 

© Retinitis. El aspecto caracteristico es de una o mas areas de 
infiltracion retiniana blanquecina densa asociadas a ostensibles 
hemorragias retinianas en llama («en pizza»), que empiezan en la 
parte periférica (centralmente en el 10%) y se extienden siguiendo 
el trayecto de las arcadas vasculares. Las areas periféricas tienden 
aser mas granulares, con menos hemorragias redondas y vasculi- 
tis menos acusada. Se han diferenciado los patrones larvado (mas 
periférico y menos agresivo; fig. 11.51A) y fulminante (fig. 11.51B). 

© Neuritis éptica (fig. 11.51C), que puede deberse a extension 
directa 0 afectacion primaria. 

©@ Necrosis retiniana en las areas en que ha cesado la inflama- 
cion, donde deja pigmentacion irregular, atrofia y agujeros que a 
menudo dan lugar a desprendimiento de retina (fig. 11.51D), una 
causa destacada de pérdida de vision (hasta el 50% de los casos). 

®@ Vasculitis en rama escarchada (VRE). Este término describe un 
llamativo envainamiento vascular que ocurre en alrededor del 
6% de casos (v. fig. 11.51D). Puede verse en otras enfermedades, 
asi como presentarse como un trastorno idiopatico diferenciado 
(VRE primaria). 

© Uveitis por recuperacion inmunitaria (URI). Es una causa 
de pérdida permanente de visién en la retinitis por CMV, al 
parecer debida a una reaccion inmunitaria revitalizada frente 
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a antigenos viricos residuales tras la reconstitucion del sistema 


inmunitario gracias al TARGA. Puede cursar con manifes- 
taciones graves, que en ocasiones progresan a tisis. 


Tratamiento 


Es fundamental la colaboracién estrecha con un especialista en 

enfermedades infecciosas. 

© EITARGA es la base del tratamiento, pues restaura la capacidad 
innata del paciente para suprimir la actividad del CMV. Se 
valorara suspender los antiviricos cuando el recuento de CD4* 
sea > 100-150 células/ tl. 

© = Valganciclovir. Profarmaco del ganciclovir que se administra por 
via oral y es eficaz tanto para la induccién (900 mg dos veces al 
dia durante hasta 3 semanas) como para mantenimiento (900 mg 
diarios). La neutropenia es un efecto secundario frecuente debi- 
do ala supresion de la médula ésea, pero puede tratarse bien con 
filgrastim (factor estimulante de colonias de granulocitos). 

© El ganciclovir, el foscarnet y el cidofovir intravenosos han sido 
tradicionalmente la clave del tratamiento, pero sus considerables 
efectos adversos los han relegado al papel de farmacos de reserva. 

© Elimplante intravitreo de ganciclovir de liberacién retardada 
(fig. 11.52) se usa poco en la actualidad, pero sigue siendo util 
en ciertas situaciones, como la intolerancia al tratamiento sis- 
témico. Es tan eficaz como la terapia intravenosa y su efecto dura 
unos 8 meses. En ocasiones puede estar indicada la inyeccién 
intravitrea de otros farmacos, como fomivirsén y cidofovir. 

© La vitrectomia con demarcacion mediante endolaser y tapona- 
miento con aceite de silicona tiene éxito en alrededor del 75% 
de los casos de desprendimiento de retina por CMV. 

© Los corticoides pueden ser necesarios en la URI, aunque hay 
que ser cautelosos a la hora de administrarlos por via intravitrea 
0 sistémica. 

© Revisiones periddicas de pacientes con recuentos bajos de CD4: 
cada 3 meses si hay < 50/l; cada 6 meses si hay 50-100/pl, y 
anualmente si hay > 100/pl. 


Necrosis retiniana progresiva 


Introduccion 


La necrosis retiniana progresiva (NRP), también llamada «necrosis 
retiniana externa progresiva o posterior» (NREP), es una retinitis 
necrosante rara pero devastadora que suele ser causada por el virus 
de la varicela-zdster (VV Z), aunque pueden estar implicados otros 
virus del herpes. Ocurre predominantemente en el sida, pero tam- 
bién puede asociarse a otros estados de inmunodepresi6n, sobre 
todo inducidos por farmacos. El prondstico siempre es extremada- 
mente reservado, y mas de la mitad de los ojos afectados quedan 
sin percepcion luminosa. 


Manifestaciones oculares 


© Se presenta con pérdida de vision unilateral o bilateral que 
progresa con rapidez. 

© La uveitis anterior y la vitritis son minimas, a diferencia de la 
retinitis por CMV y la necrosis retiniana aguda (v. mas adelante). 
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Fig. 11.51 Retinitis por citomegalovirus. (A) Retinitis larvada con el tfpico aspecto granular; (B) enfermedad fulminante; 
(C) enfermedad avanzada que afecta a la cabeza del nervio 6ptico; (D) gran desgarro retiniano posterior con desprendimiento 
localizado plano; se ve un envainamiento vascular parecido a una vasculitis en rama escarchada. 


(Por cortesia de C. Barry - fig. D.) 


© Retinitis. Se reconocen tres fases: 

O Precoz: infiltrados retinianos multifocales profundos de 
color blanco amarillento homogéneo. La macula puede afec- 
tarse en etapas precoces, y presenta a menudo una mancha 
rojo cereza (fig. 11.53A). 

oO Establecida o intermedia. Los signos tipicamente se 
extienden con rapidez por la retina, con necrosis difusa 
de grosor total (fig. 11.53B). No hay signos de vasculitis o 
son minimos, y son raras las hemorragias significativas. Al 
resolverse la inflamacién, se observa un area transltcida 
perivenular. 

O Tardia. Hay una cicatrizacién en placas que se describe como 
«barro cuarteado». Es muy frecuente el desprendimiento de 
retina regmatdgeno (DRR), asi como la atrofia optica. 


Pruebas complementarias 


Muestras de vitreo y humor acuoso para andlisis PCR de ADN 
virico; las pruebas de anticuerpos son menos productivas. 


Tratamiento 


Rescate inmunitario mediante TARGA junto con tratamiento anti- 
virico intensivo, por ejemplo, ganciclovir y foscarnet intravitreo e 
intravenoso. La cirugia vitreorretiniana para el desprendimiento de 
retina a menudo depara resultados decepcionantes. 


Introduccion 


La necrosis retiniana aguda (NRA) es una retinitis necrosante rara 
pero devastadora. Afecta tipicamente a individuos por lo demas 
sanos, pero tiende a ser causada por el virus del herpes simple (VHS) 
en pacientes jovenes y el VVZ en pacientes mayores; también se 
sospecha de otros virus del herpes. El pronéstico es relativamente 
malo, con una vision final de solo 6/60 en mas de la mitad de los 
casos por isquemia retiniana o del nervio éptico o por DRR. 
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Puede acelerar la curacion de las lesiones retinianas agudas y 
reducir espectacularmente el riesgo de afectacién del segundo 
ojo. En ocasiones se requiere un tratamiento a largo plazo. 

e El valaciclovir o el famciclovir oral pueden sustituir al aciclovir 
oral, con resultados similares, pero mejor tolerados. 

e El ganciclovir o el foscarnet intravitreo pueden mejorar el 
pronostico. 

© Corticoides sistémicos, que pueden administrarse a las 24 h de 
empezar el tratamiento antivirico, sobre todo en casos graves. 

© Retinopexia con laser alrededor de las areas necréticas para 
tratar de prevenir el DRR, aunque es controvertido. 

© Vitrectomia para el DRR, normalmente con taponamiento con 
aceite de silicona. 


Fig. 11.52 Implante de liberacién retardada de ganciclovir 
usado en el tratamiento de la retinitis por citomegalovirus; 
hay una opacidad focal del cristalino asociada. 

(Por cortesia de S. Milewski.) 


© Manifestaciones sistémicas. Se han comunicado casos de NRA 
posteriores o simultaneos a una encefalitis por VHS e infeccién 
herpética cutanea. 

© Manifestaciones oculares. Se presenta con vision borrosa y 
moscas volantes inicialmente en un solo ojo, a menudo con 
dolor asociado. La American Uveitis Society ha establecido los 
siguientes criterios diagnosticos: 

1. Uveitis anterior intensa y vitritis (panuveitis). Puede haber 
epiescleritis y escleritis. 

2. Uno o mas focos aislados de necrosis retiniana periférica. 
Se ven infiltrados blanco amarillentos profundos de bordes 
bien definidos (figs. 11.54A, B y C). Puede haber hemorragias 
retinianas, pero generalmente son menos Ilamativas que en 
la retinitis por CMV. Las lesiones agudas se resuelven tras 
6-12 semanas, dejando una retina necrotica de bordes hiper- 
pigmentados. El DRR secundario es una causa importante de 
pérdida de vision. 

3. Progresion circunferencial de la afectacion retiniana. El polo 
posterior se ve afectado tardiamente. A veces hay neuritis 
Optica. 

4. Vasculitis retiniana oclusiva, incluida arteritis. Puede formarse 
neovascularizacion prerretiniana que dé lugar a hemorragia 
vitrea. 

5. Progresién rapida de la enfermedad en ausencia de tratamiento. 


Pruebas complementarias 


Muestras de vitreo y humor acuoso para analisis PCR de ADN 


virico; las pruebas de anticuerpos son menos productivas. 


7 Fig. 11.53 Necrosis retiniana progresiva. (A) Afectacién 
Tratamiento macular precoz; (B) enfermedad establecida por confluencia 
de multiples focos; apenas hay lesiones hemorragicas. 


(Por cortesia de J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular 
y luego oral (800 mg cinco veces al dia durante 6-12 semanas). Diseases, Mosby 1997 - fig. A; B. Bodaghi - fig. B.) 


© Aciclovir: intravenoso (10 mg/kg cada 8 h) durante 10-14 dias 
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Introduccion 


Puede haber uveitis anterior con o sin queratopatia activa 
(v. capitulo 6). Es frecuente la atrofia del iris parcheada y a veces 
sectorial que incluye el epitelio pigmentado (fig. 11.55A), asi como 
el aumento de la PIO. La pupila puede ser mas grande que la del 
otro ojo. Al igual que en el SUE, puede haber PQ finos, estrellados 
y de distribucién difusa por la cornea, aunque también pueden 
ser grandes y estar agrupados. A menudo existe el antecedente de 
queratitis por herpes simple, herpes labial y a veces herpes genital. 
Los episodios recidivantes de iritis herpética afectan al mismo ojo 
en casi todos los pacientes. Puede ser dificil diferenciarla de la 
iridociclitis por CMV (v. mas adelante). 


Fig. 11.54 Necrosis retiniana aguda. (A) Infiltrados periféricos 
de bordes bien definidos; hay turbidez vitrea y algunas 
hemorragias perivasculares; (B) enfermedad avanzada 

que alcanza el polo posterior; (C) necrosis de todo el 
espesor de la retina. 

(Por cortesia de S. Kheterpal - fig. A; C. Barry - fig. B.) 


Fig. 11.55 (A) Atrofia de iris en una uveitis anterior por herpes 
simple; (B) atrofia sectorial de iris en una uveitis anterior 
por herpes zoster. 
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Tratamiento 


Corticoides topicos (p. ej., acetato de prednisolona al 1% cuatro veces 
al dia) y un ciclopléjico topico, asociados a un antivirico oral (p. ej., 
aciclovir, 400 mg cinco veces al dia; el famciclovir o el valaciclovir 
pueden ser preferibles). Si hay queratitis epitelial activa, puede ser 
necesario aplazar el uso de corticoides o emplearlos con cautela, y 
puede afiadirse en estos casos un antivirico topico. E] aumento de 
la PIO se tratara segun convenga. 


Uveitis anterior por el virus 
de la varicela-zoster 


Introduccion 


Aparece uveitis anterior de gravedad variable en alrededor del 50% 
de los pacientes con herpes zéster oftalmico (HZO), que comienza 
generalmente 1-3 semanas después del exantema cutaneo agudo 
(en ocasiones en pacientes con herpes sin dermatitis -zoster sine 
herpete-). La iridociclitis asociada a zdster puede ser recurrente, 
y el diagnostico normalmente es claro por el antecedente de HZO 
ipsolateral. Al igual que en el herpes simple, a menudo hay signos 
de inflamacién granulomatosa y atrofia sectorial del iris (fig. 11.55B), 
la sensibilidad corneal puede estar disminuida y la PIO puede estar 
elevada. En casos excepcionales habra que recurrir al analisis por 
PCR del humor acuoso. Puede ocurrir una inflamacion del seg- 
mento anterior en la infeccion primaria por VVZ (varicela), sobre 
todo en pacientes inmunodeprimidos; la neurorretinitis es rara. Se 
ha informado de casos de uveitis tras la vacunacion contra VVZ. 


Tratamiento 


Corticoides tépicos y midriaticos, ademas del tratamiento antivirico 
estandar por via oral para el zoster. Rara vez son necesarios los cor- 
ticoides sistémicos (p. ej., neuritis 6ptica). Todos los pacientes con 
HZO deben ser revisados por un oftalmélogo segun su gravedad, 
por ejemplo, incluso semanalmente durante un minimo de 6 sema- 
nas para detectar una inflamacion ocular oculta, y con posterioridad 
posiblemente a largo plazo para detectar complicaciones tardias. 
La uveitis anterior persistente o recurrente suele responder a una 
pauta de 1 semana de aciclovir (800 mg cinco veces al dia), y puede 
valorarse el tratamiento profilactico a largo plazo con antiviricos 
sistémicos en casos de recidivas frecuentes. La vacuna de la varicela 
puede proteger del zéster. Véase también el capitulo 6. 


Uveitis anterior por citomegalovirus 


Introduccion 


La iridociclitis por CMV en personas inmunocompetentes se con- 
sidera actualmente mas comun de lo que se creia, aunque sigue 
siendo menos prevalente que los casos asociados a VHS 0 VVZ. 
Puede ser recurrente o crénica, unilateral o bilateral. Es muy comun 
el aumento de PIO, y se ha comunicado que el CMV puede ser 
causa de sindrome de Posner-Schlossman (v. capitulo 10) y de SUR. 
Puede haber poca 0 ninguna congestion ciliar, turbidez minima, 
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algunas células, endotelitis corneal, PQ de morfologia variable y 


atrofia sectorial de iris. Son raras las SP. Un indicador diagndstico 
clave, aunque solo en algunos casos, puede ser la falta de respuesta 
al aciclovir 0 los corticoides; debe plantearse la PCR y el andlisis de 
anticuerpos en humor acuoso si hay sospecha clinica de este cuadro. 


Tratamiento 


Valganciclovir oral en la infeccién confirmada; a veces es necesario 
mantenerlo a largo plazo. La elevacion de la PIO puede ser persis- 
tente. 


Rubéola 


La rubéola es una infeccién frecuente en la infancia, con un curso 
normalmente benigno y breve. Sin embargo, la transmision del virus 
al feto a través de la placenta si la madre se infecta en el embarazo 
puede dar lugar a anomalias congénitas de multiples 6rganos, cuya 
gravedad suele ser peor cuanto menos avanzada esté la gestacion. 
El virus de la rubéola latente puede causar UAC relativamente resis- 
tente a los corticoides, y se ha implicado como causa de SUE. Las 
manifestaciones oculares de la rubéola congénita incluyen cata- 
rata, uveitis anterior, retinopatia pigmentaria «en sal y pimienta» 
(fig. 11.56), glaucoma y microftalmia. 


Sarampion 


La infeccion congénita por el virus del sarampion puede causar 
aborto espontaneo o anomalias congénitas sistémicas y oculares, 
como catarata y retinopatia. La infeccion adquirida en la infancia 
tipicamente cursa con conjuntivitis y queratitis epitelial; en oca- 
siones puede haber retinitis con edema macular y de papila. La 
panencefalitis esclerosante subaguda (PEES) es una complicacién 
tardia de la infeccién sarampionosa, y consiste en una enfermedad 
infantil neurodegenerativa crénica y progresiva que suele ser mortal; 
es frecuente la uveitis posterior (fig. 11.57), que puede ser la primera 
manifestacion. 


Fig. 11.56 Retinopatia rubedlica. 
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Fig. 11.57 Afectaci6n retiniana en la panencefalitis 
esclerosante subaguda. 
(Por cortesia de Z. Bashshur.) 


Parotiditis 


La iridociclitis y la queratitis intersticial son complicaciones raras 
de la parotiditis. 


Vacuna 


La vacunacion de la viruela usando el virus de la infeccién vacuna 
se ha retomado en algunos grupos por el riesgo de bioterrorismo. 
Aunque raras, se han descrito una serie de manifestaciones del 
segmento anterior, tanto por autoinoculacién en la vacuna como 
en los contactos préximos. 


UVEITIS FUNGICAS 


Sindrome de presunta histoplasmosis 
ocular (SPHO) 


Introduccion 


La infeccién por Histoplasma capsulatum tiene lugar por inha- 
lacion de la levadura de este hongo dimorfo, y puede ocasionar 
histoplasmosis sistémica, cuya manifestacion mas habitual es la 
afectacién pulmonar. Es frecuente en el sida. El SPHO es relativa- 
mente comun en areas de histoplasmosis endémica (p. ej., el valle 
del rio Misisipi en EE. UU.), y se ha implicado a H. capsulatum 
en su etiologia. A favor de esta teoria estan los datos de pruebas 
cutaneas con antigenos, pero no se ha confirmado definitiva- 
mente y es posible que participen otros factores causales, incluso 
otros agentes infecciosos. Se cree que lo mas probable es que la 
enfermedad ocular represente una respuesta de tipo inmunitario 
frente a un antigeno microbiano, mas que una lesién directa por 
infeccion activa. 


Manifestaciones oculares 


Hay signos bilaterales en el 60% de los casos. 

@ Presentacién. El SPHO suele ser asintomatico a menos que 
aparezca neovascularizacion coroidea en la macula; puede des- 
cubrirse en una exploracion ocular por otro motivo. 

© = Triada clasica: i) multiples manchas «histo» de atrofia retinoco- 
roidea blanca de unos 200 jm de didmetro (fig. 11.58A); ii) atrofia 
peripapilar (fig. 11.58B), y iii) ausencia de vitritis. También puede 
haber cicatrices lineales (5%) en la media periferia (fig. 11.58C). 

© Neovascularizacién coroidea (NVC). Manifestacion tardia que 
ocurre en menos del 5% de los ojos afectados. Suele asociarse a 
una mancha «histo» preexistente. El liquido subretiniano y la 
hemorragia resultantes pueden deteriorar la vision (fig. 11.59). 

© Lacoriorretinitis aguda casi siempre es asintomatica y rara vez 
se identifica, pero se han descrito lesiones blanquecinas ovaladas 
o redondas no confluentes con diametro < 400 xm que pueden 
evolucionar a las clasicas manchas «histo» en sacabocados. 


Pruebas complementarias 


Las pruebas cutaneas con antigenos son de poca utilidad y podrian 

empeorar el SPHO en algunos casos, por lo que han dejado de 

practicarse. 

© Tipaje HLA. El SPHO se asocia a HLA-B7 y DRw2. 

© Las pruebas seroldgicas son utiles sin son positivas, aunque 
suelen dar resultados negativos en ausencia de micosis sistémica. 

@ AGFy TCO sise sospecha NVC. 


Tratamiento 


La NVC puede sufrir ocasionalmente una regresién espontanea, 
pero sin tratamiento el 60% de los ojos terminaran con una agudeza 
visual inferior a 6/60. 

© Inyecci6n intravitrea de farmacos antifactor de crecimiento 
del endotelio vascular (VEGF) para la NVC. 

@ Exploracién con rejilla de Amsler del otro ojo al menos cada 
semana, sobre todo si hay una mancha «histo» macular (ries- 
go de NVC del 25%). No se ha demostrado la utilidad de los 
suplementos de antioxidantes. 


Coroiditis por Pneumocystis 


El hongo P. jirovecii, un comensal pulmonar, es una causa destacada 
de mortalidad en el sida no controlado. La profilaxis antimicrobia- 
na sistémica ha sustituido al tratamiento preventivo unicamen- 
te pulmonar con pentamidina inhalada, y junto con la recons- 
titucién inmunitaria ha reducido espectacularmente la incidencia 
de coroiditis por Pneumocystis. Son tipicas las multiples lesiones 
redondeadas y profundas de color amarillo anaranjado y progresion 
lenta (fig. 11.60), normalmente bilaterales. Hay vitritis minima, y la 
pérdida de vision a menudo es insignificante. 


Coroiditis criptococica 


Cryptococcus neoformans, un hongo dimorfo, penetra en el cuerpo 
mediante inhalacion y puede alcanzar el ojo a través del torrente 
sanguineo o desde el SNC por el nervio dptico. Al igual que la 
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Fig. 11.58 Sindrome de presunta histoplasmosis ocular. 
(A) Manchas «histo» periféricas; (B) atrofia peripapilar 
circunferencial y manchas «histo»; (€) estrias lineales. 


neumocistosis, la criptococosis era anteriormente una infeccion 
frecuente, pero hoy en dia raramente se ven infecciones clinicamente 
significativas desde que hay tratamientos eficaces para el sida. Puede 
haber afectacién ocular directamente (p. ej., coroiditis multifocal; 
fig. 11.61) con vasculitis y exudados 0, de forma mas habitual, indirec- 
tamente con papiledema y trastornos de los movimientos oculares. 


Introduccion 


Candida (normalmente el comensal C. albicans) puede introducirse 
en el ojo desde el exterior mediante traumatismos o cirugia 0 a partir 
de una queratitis fungica, pero la infeccion enddgena es una ruta 
alternativa importante. Entre los factores de riesgo de diseminacién 
metastasica se incluyen la adiccién a drogas intravenosas, un foco 
séptico asociado a un catéter permanente, neumopatias crénicas, 
como la fibrosis quistica, estados de debilidad y diabetes. Es relati- 
vamente infrecuente en el sida. 


Fig. 11.59 Neovascularizaci6n coroidea en presunta 
histoplasmosis ocular. (A) La fovea muestra un area focal 
de edema y algunas hemorragias pequenas, y se ve una 
pequena mancha «histo» temporalmente; (B) fase arterial 
de AGF que muestra una membrana neovascular coroidea 
justo por encima de la févea. 

(Por cortesia de S. Milewski.) 
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© Vitritis. Puede ser intensa (fig. 11.62A), con «bolas de algodén» 
desflecadas (fig. 11.62B) 0 colonias de «collares de perlas», y a 
veces progresa hasta la formacion de un absceso. 

© Coriorretinitis: una o mas pequeiias lesiones blancas cremo- 
sas con vitritis sobre ellas (fig. 11.62C). La necrosis retiniana 
(fig. 11.62D) puede dar lugar a desprendimiento de retina, con 
vitreorretinopatia proliferativa grave. 


Pruebas complementarias 


© Biopsia vitrea (preferiblemente con vitredtomo mas que con 
aguja) para identificar el hongo (PCR y cultivo) y determinar 
su sensibilidad a antifungicos. 

© Pruebas complementarias sistémicas, por ejemplo, cultivos de 
sangre y orina. 


Tratamiento 


© Tratamiento antiftingico. Se consultara con un microbidlogo 


local para elegir el farmaco. La Infectious Diseases Society of 
America recomienda la anfotericina B intravenosa combinada 
con flucitosina oral, pero existe el riesgo de resistencias. El vori- 
conazol oral 0 intravenoso tiene un amplio espectro de accién 
antifingica con menos casos de resistencia registrados y una alta 
penetracién ocular; puede darse como tratamiento intravitreo 
coadyuvante (100 wg en 0,1 ml), y a veces es necesario repetir 
las inyecciones. 

© Vitrectomia por pars plana. Se valorara ya en fases preco- 
ces, sobre todo para casos graves o refractarios; ademas de 
proporcionar una muestra sustancial para cultivo, reduce la 


carga fungica y antigénica, facilita la penetracion del agente 
terapéutico y aclara los medios oculares. 


Fig. 11.60 Neumocistosis coroidea. (A) Lesiones coroideas 
multifocales; (B) gran lesi6n coalescente. 
(Por cortesia de S. Mitchell - fig. A.) 


Cuadro clinico 


© Presentacion. Puede haber un diagndstico previo de candidia- 
sis sistémica; hasta un tercio de los pacientes con candidemia 
no tratada sufriran afectacién ocular. Las lesiones en el fondo 
periférico apenas causan problemas visuales, mientras que las 
lesiones centrales o la vitritis marcada se manifestaran mas 
precozmente. La progresion es tipicamente mucho mas lenta 
que en las endoftalmitis bacterianas. Es frecuente la afectacion 
bilateral. 

© La uveitis anterior es poco habitual o leve en fases precoces, Fig. 11.61 Coroiditis criptocécica multifocal. 


pero puede hacerse mas intensa con el tiempo. (Por cortesia de A. Curi.) 
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Fig. 11.62 Endoftalmitis por Candida. (A) Vitritis intensa; (B) colonias «en bola de algod6n»; (C) coriorretinitis focal; (D) necrosis 


retiniana. 


Aspergillus es un género de hongos ambientales frecuentes, pero es 
mas raro que cause enfermedad en seres humanos que Candida. Las 
esporas se transportan por el aire, y son factores de riesgo para la 
infeccion la drogadicci6n por via intravenosa, las enfermedades pul- 
monares cronicas, el trasplante de 6rganos y las enfermedades 
hematolodgicas, especialmente la neutropenia. Son frecuentes la 
iridociclitis y la vitritis. Los infiltrados retinianos y subretinianos 
amarillentos tienden a afectar a la macula (fig. 11.63) en fases mas 
precoces que en la infeccién por Candida; la enfermedad progresa 
mas rapidamente y el prondstico suele ser peor. Es frecuente la 
vasculitis oclusiva. Es muy importante el estudio sistémico, y hay 
un riesgo especial de endocarditis. Las pruebas complementarias y 
el tratamiento son similares a los de la endoftalmitis por Candida. 


Coccidioides immitis se adquiere por inhalacion y normalmente 
causa una infeccién pulmonar leve, pero puede haber una afectacion 


Fig. 11.63 Maculopatia en infeccidén por Aspergillus. 
(Por cortesia de A. Curi.) 
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mas generalizada, y la reinfeccion puede originar una neumopatia 
cronica. Entre las manifestaciones oculares se encuentran una 
uveitis anterior granulomatosa grave y coroiditis multifocal. Las 
pruebas complementarias y el tratamiento son similares a los de la 
endoftalmitis por Candida. 


Introduccion 


La tuberculosis (TB) es una infeccién granulomatosa crénica cau- 
sada en seres humanos normalmente por Mycobacterium tubercu- 
losis. La TB es en principio una enfermedad pulmonar, pero puede 
extenderse por el torrente sanguineo a otros sitios; la afectacion 
ocular a menudo tiene lugar sin otras manifestaciones clinicas sis- 
témicas evidentes. La inmunodeficiencia es un factor de riesgo, y en 
estos casos la enfermedad puede deberse a micobacterias atipicas, 
como M. avium. 


Manifestaciones oculares 


© La uveitis anterior es frecuente y normalmente granulomatosa; 
puede haber nddulos en el iris y formacion de amplias SP. 

© La vitritis es muy frecuente, y puede ser secundaria a un foco 
primario anterior, intermedio o posterior. Entre las manifes- 
taciones oculares se encuentra edema cistoide y formacién de 
membrana epirretiniana. 

© Granulomas coroideos (tubérculos): lesiones focales promi- 
nentes en forma de cupula (fig. 11.64A) que pueden ser unila- 
terales o bilaterales y solitarias o multiples; puede haber una 
infiltracién difusa en el sida (fig. 11.64B). Un tubérculo muy 
grande con aspecto de absceso se denomina «tuberculoma». 

© Lacoroiditis sin presencia de tubérculos, tipicamente multifocal 
y que progresa con un patron serpiginoso centrifugo (fig. 11.65) 
se diagnostica cada vez mas. La coroiditis que sigue el trayecto 
de los vasos retinianos es bastante especifica de TB. 

© La vasculitis retiniana es preferiblemente venosa. Son fre- 
cuentes las hemorragias retinianas. Puede haber oclusién vas- 
cular con isquemia extensa (fig. 11.66) y neovascularizacion 
prerretiniana o papilar. Se ha postulado que al menos algunos 
casos de enfermedad de Eales (v. capitulo 13) representan una 
reaccion de hipersensibilidad frente a la TB. 

© Otras manifestaciones son nddulos palpebrales de color 
marron rojizo (lupus vulgar), conjuntivitis, flictenulosis, quera- 
titis intersticial, escleritis, desprendimiento de retina exudativo 
y neuropatia Optica, incluida la neurorretinitis. 


Pruebas complementarias 


El diagndstico a menudo es clinico, y tiene en cuenta los indicios de 
exposicién previa a TB y otras pruebas complementarias negativas. 
© Estudio sistémico por un especialista apropiado. Entre las prue- 
bas complementarias mas recientes se incluyen el analisis de 
esputo mediante PCR y el andlisis de liberacion de interferon y 


Fig. 11.64 Coroiditis tuberculosa. (A) Granuloma coroideo; 
(B) infiltraci6n difusa en un paciente con sida. 
(Por cortesia de C. de A. Garcia - fig. B.) 


(IGRA) en sangre; es aproximadamente tan sensible como la 
prueba cutanea de tuberculina (el 80% en la enfermedad activa), 
pero con la ventaja de que no se ve afectada por la vacunacién 
previa con BCG. Debe determinarse si hay seropositividad a 
VIH. Otras pruebas que pueden valorarse serian la radiografia 
de torax, la TC y la PET. 

® Oculares. Las muestras de humor acuoso 0 vitreo rara vez 
demuestran micobacterias (bacilos acidorresistentes en la 
tincidn de Ziehl-Neelsen 0 cultivo en medio de Lowenstein- 
Jensen). La PCR es muy especifica, pero tiene sensibilidad varia- 
ble. La TCO es util para valorar la macula. La AGF puede servir 
para establecer si hay coroiditis activa, asi como para confirmar 
la presencia de neovascularizacion prerretiniana e isquemia. La 
AFF permite el seguimiento de la actividad, ya que las lesiones 
van haciéndose menos autofluorescentes a medida que se curan. 


Tratamiento 


© Se prescribira terapia multiple durante largo tiempo 
(a menudo empezando con cuatro farmacos) bajo la supervision 
de un especialista con experiencia en el tratamiento de la TB 
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También puede darse la infeccién transplacentaria del feto, cuando 
la madre se infecta durante 0 poco antes del embarazo (sifilis con- 
génita; v. capitulo 6). 


Manifestaciones generales 


La evolucién natural de la sifilis no tratada es variable. 

© = Sifilis primaria. Se caracteriza por una ulcera indolora (chan- 
cro), normalmente en los genitales 0 el ano. 

© = Sifilis secundaria. Exantema maculopapular (fig. 11.67A) y otras 
manifestaciones sistémicas. 
Sifilis latente. 

© Sifilis terciaria. Ocurre en alrededor del 40% de los casos no 
tratados y se caracteriza por manifestaciones cardiovasculares 
como aortitis, neurosifilis e infiltracidn por gomas (fig. 11.67B) 


en huesos y visceras. 


Manifestaciones oculares 


© Uveitis anterior: ocurre en cerca del 4% de los pacientes con 
sifilis secundaria; puede ser granulomatosa o no y es bilateral 


Fig. 11.65 Coroiditis tuberculosa serpiginoide. (A) Retinografia 
que muestra un granuloma en la parte superior; (B) la AGF 
muestra las areas correspondientes de hiperfluorescencia 
e hipofluorescencia. 


(Por cortesia de C. Pavesio.) 


sistémica. Si se usa etambutol, debe vigilarse la posible aparicion 
de neuropatia dptica; la rifabutina puede causar uveitis anterior. 
Es frecuente que el paciente no cumpla con el tratamiento. 

© Los corticoides tépicos y sistémicos pueden usarse de forma 
simultanea para reducir el dafio inducido por la inflamacion, 
sobre todo en las primeras semanas de tratamiento, cuando 
pueden impedir un empeoramiento paraddjico de las lesiones 
del fondo de ojo. 

@ Puede aplicarse laser a la retina isquémica para tratar la neovas- 
cularizacion prerretiniana. 


Introduccion 


La sifilis es producida por la espiroqueta Treponema pallidum. En 


: Fig. 11.66 Periflebitis oclusiva tuberculosa. (A) Oclusi6n de 
adultos, la enfermedad suele contraerse por via sexual cuando la rama retiniana superior; (B) la AGF muestra hipofluorescencia 


bacteria penetra a través de abrasiones de piel oO mucosas; es rara difusa por ausencia de perfusion capilar. 
la transmision por besos, transfusiones o heridas percutaneas. (Por cortesia de C. Pavesio.) 
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Fig. 11.67 Sifilis adquirida. (A) Exantema maculopapular en 
la sifilis secundaria; (B) infiltraci6n gomosa de la lengua 
en la enfermedad terciaria. 


(Por cortesia de R.T. Emond, RD. Welsby y H.A. Rowland, de Colour Atlas 
of Infectious Diseases, Mosby 2003 - fig. B.) 


en el 50% de casos. La roséola (fig. 11.68A) son capilares del iris 
dilatados que pueden dar lugar a nodulos amarillentos. La PIO 
puede estar aumentada. 

© Coriorretinitis: a menudo multifocal (fig. 11.68B), bilateral y 
asociada a vitritis; puede dar lugar a desprendimiento de retina 
exudativo. 

© Coriorretinopatia placoide posterior sifilitica aguda (CPPSA): 
se caracteriza por grandes lesiones subretinianas de color amari- 
Ilo palido en el polo posterior (fig. 11.68C); se cree que se debe 
a infeccién del epitelio pigmentario retiniano y ocurre mas 
frecuentemente en inmunodeprimidos. 

© Retinitis: tiene aspecto de «vidrio esmerilado»; la vasculitis 
asociada puede ser oclusiva y afectar tanto a las arterias como 
a las venas. 
Neuritis 6ptica y neurorretinitis (fig. 11.68D). 
Otras manifestaciones serian conjuntivitis, epiescleritis y escle- 
ritis, UL, glaucoma, catarata y alteraciones neuroftalmoldgicas 
variadas por afectacién del SNC, como las pupilas de Argyll 
Robertson (v. capitulo 19). 


Pruebas complementarias 


© Serologia. Es la principal herramienta diagnéstica y ya se ha 
comentado en la seccién de «Uveitis anterior» de este capitulo. 

© Estudio sistémico por un especialista adecuado, con puncidn 
lumbar incluida para descartar neurosifilis. Debe comprobarse 
si hay positividad para VIH. 

© Muestras de humor acuoso 0 vitreo para PCR en casos selec- 
cionados, como cuando la positividad a VIH hace menos fiable 
la serologia. 


Tratamiento 


Debe realizarse bajo la supervision de un especialista en enfermedades 
infecciosas, aunque generalmente consiste en una pauta prolongada 
de penicilina parenteral. Pueden usarse otras alternativas, por ejemplo 
en pacientes alérgicos a la penicilina, pero son menos eficaces, por lo 
que hay que plantearse pruebas con alérgenos para confirmar dicha 
alergia e incluso la desensibilizacion. Pueden darse corticoides topicos 
y sistémicos junto con el antibidtico para aminorar el dafio secundario 
a la inflamacion. La reaccion de Jarisch-Herxheimer es una respuesta 
sistémica a los antigenos treponémicos liberados al principio del trata- 
miento, y puede dar lugar a un empeoramiento de los signos oculares. 


Introduccion 


La enfermedad (borreliosis) de Lyme, como la sifilis, es causada por 
una espiroqueta. El microorganismo responsable, Borrelia burg- 
dorferi, se transmite por la picadura de garrapatas; los ciervos son 
importantes vectores (fig. 11.69A). Una garrapata adulta (fig. 11.69B) 
puede distinguirse de un piojo porque este tiene seis patas, mientras 
que la garrapata, al ser un aracnido, tiene ocho (aunque las larvas 
de garrapata solo tienen seis patas). La enfermedad es endémica en 
regiones de Norteamérica, Europa y Asia, pero puede ser dificil de 
diagnosticar. Varios dias después de la picadura se forma una lesion 
cutanea anular, el eritema cronico migratorio (fig. 11.69C), en el 


booksmedicos.org 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


os 


Fig. 11.68 Sifilis ocular. (A) Roséola; (B) coriorretinitis multifocal antigua; (C) coriorretinitis placoide posterior aguda; 


(D) neurorretinitis. 
(Por cortesia de J. Salmon - fig. B; C. de A. Garcia - fig. C.) 


60-80% de los casos, acompaiiada a menudo de sintomas generales 
(estadio 1). Al cabo de pocas semanas pueden aparecer manifes- 
taciones neuroldgicas (p. ej., pardlisis de pares craneales, meningitis), 
cardiacas (4-8%; p. ej., arritmia) y de otro tipo. Las complicacio- 
nes tardias (estadio 3) pueden incluir artritis cronica de las articu- 
laciones grandes, polineuropatia y encefalopatia. Algunos pacientes 
sufren sintomas crénicos que no responden a los antibidticos. 


Manifestaciones oculares 


Son variadas, y tienden a presentarse en las fases 2 y 3 (tardia) de 

la enfermedad. 

© Uveitis: es relativamente poco frecuente, pero puede ser ante- 
rior (granulomatosa o no granulomatosa), intermedia (lo mas 
habitual) o posterior, incluyendo coroiditis multifocal, vasculitis 
y neurorretinitis. 

© Otras manifestaciones incluirian conjuntivitis precoz en el 
estadio 1, queratitis estromal bilateral, epiescleritis (fig. 11.70), 
escleritis, miositis orbitaria, neuritis 6ptica, papiledema y para- 
lisis oculomotora y facial (hasta un 25% de los casos de paralisis 
facial en areas endémicas). 


Pruebas complementarias 


Las pruebas serologicas deben realizarse como minimo 1 mes des- 
pués de la infeccidn; puede haber falsos positivos. Se hard PCR del 
LCR 0 el liquido sinovial en los casos apropiados. El diagndéstico 
se basa en la combinacién de manifestaciones clinicas y serologia 
positiva. Es posible la coinfeccién por otras enfermedades trans- 
mitidas por garrapatas. 


Tratamiento 


El tratamiento de la enfermedad aguda incipiente es muy eficaz; 
consiste en la administracién por via oral de doxiciclina (no en 
nifios ni embarazadas), amoxicilina o eritromicina. Sin tratamiento, 
muchos pacientes con enfermedad precoz o asintomatica no ten- 
dran mas problemas. Los pacientes con enfermedad establecida, 
incluida a nivel ocular, pueden requerir un tratamiento prolongado 
con penicilina o ceftriaxona intravenosa. La queratitis y la uveitis 
pueden precisar tratamiento corticoide; no deben darse corticoides 
sistémicos sin cobertura antibidtica. Deben tomarse medidas pro- 
tectoras apropiadas (vestimenta, repelentes de insectos) en areas 
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Fig. 11.69 Enfermedad de Lyme. (A) Transmisi6n; (B) garrapata 
anclada al parpado; (C) eritema crénico migratorio grave. 


(Por cortesia de R.T. Emond, RD. Welsby y H.A. Rowland, de Colour Atlas of 
Infectious Diseases, Mosby 2003 - fig. C.) 


endémicas para reducir el riesgo de picadura por garrapata. Se dis- 
pone de una vacuna para la enfermedad de Lyme, pero no ofrece 
proteccién completa ni duradera. 


La brucelosis es causada por las bacterias gramnegativas Brucella 
melitensis y B. abortus. Suele transmitirse de los animales al hombre 


a través de productos lacteos y carne cruda. Pueden darse diversos 
sintomas generales y oculares (20%), como uveitis anterior y pos- 
terior crénicas, papiledema y hemorragias retinianas. Las pruebas 
complementarias deben incluir la serologia y el hemocultivo. El 
tratamiento consiste en la combinacién de dos antibidticos, por 
ejemplo, estreptomicina y doxiciclina, con corticoides coadyuvantes 
sies preciso. Los pacientes con brucelosis conocida deben someterse 
a una exploracién oftalmoldgica. 


Introduccion 


Las manchas de Roth aparecen en alrededor del 1% de los casos 
de bacteriemia, pero la mayoria de las veces no tiene lugar una 
infeccién ocular manifiesta. Puede deberse a gran variedad de 
microorganismos; predominan los grampositivos en Norteamérica 
y Europa, y los gramnegativos en Asia Oriental. Entre los posibles 
factores de riesgo estan las enfermedades debilitantes y la droga- 
diccién por via intravenosa; la infeccion puede extenderse desde 
cualquier foco, como un catéter permanente o una artritis séptica. 
Los pacientes suelen presentar mal estado general, y la mortalidad 
es relativamente alta (5-10%). El pronéstico es peor que el de la 
endoftalmitis postoperatoria. 


Manifestaciones oculares 


El diagnéstico a menudo es tardio. Hay que diferenciarla principal- 

mente de la endoftalmitis enddgena por hongos. 

© Sintomas: vision borrosa, dolor y enrojecimiento. 

© Signos: son basicamente los mismos de la endoftalmitis post- 
operatoria (v. capitulo 9), aunque los infiltrados retinianos 
pueden aparecer precozmente, reflejando la ruta de infeccién 
(fig. 11.71). 


Pruebas complementarias 


Hay que buscar un foco séptico (cultivos de sangre y orina, artritis 


séptica, endocarditis, puncion lumbar, etc.) en colaboracién con 


ee 


Fig. 11.70 Epiescleritis nodular en la enfermedad de Lyme. 
(Por cortesia de P Watson.) 
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Fig. 11.71 Infiltrados retinianos en la endoftalmitis bacteriana 
enddgena. 


el especialista adecuado. Se tomaran muestras de humor acuoso y 
vitreo para un examen microscopico y cultivo. 


Tratamiento 


© La infeccién sistémica se trata con antibidticos intravenosos en 
funcion de la sospecha clinica y de lo que aconseje un micro- 
bidlogo local. Puede ser necesario un tratamiento empirico de 
amplio espectro. 

© La endoftalmitis se trata con antibidticos intravitreos y una 
fluoroquinolona oral; no esta claro si conviene asociar corticoi- 
des sistémicos. La vitrectomia por pars plana puede mejorar el 
pronostico en algunos pacientes. 


Introduccion 


La enfermedad por arafiazo de gato (bartonelosis) es causada por el 
bacilo gramnegativo Bartonella henselae. La infeccion suele trans- 
mitirse por el arafiazo o la mordedura de un gato aparentemente 
sano, aunque hay casos descritos sin contacto con felinos. Aparecen 
una o mas papulas en el sitio de inoculacién, seguidas por fiebre y 
adenopatia regional (fig. 11.72), aunque a menudo no hay sintomas 
generales; rara vez se produce una afeccién sistémica grave. El 
pronéstico visual suele ser bueno. 


Manifestaciones oculares 


Los ojos se ven afectados en el 5-10% de casos: la neurorretinitis 
(v. capitulo 19) es la manifestacién mas comun, y consiste en un 
edema de papila con exudados maculares en forma de estrella 
(v. fig. 19.12B); también puede haber UL, retinocoroiditis focal, vas- 
culitis y conjuntivitis con un granuloma conjuntival de 2-4 mm 
(sindrome oculoglandular de Parinaud). Se ven afectados ambos 
ojos en una pequefia parte de los casos. 


Pruebas complementarias 


Serologia para B. henselae. 


Tratamiento 


Antibidticos orales, como, por ejemplo, cotrimoxazol, azitromicina, 
rifampicina o ciprofloxacino (evitense en nifios). Se han usado 
corticoides en algunos casos. No suele darse tratamiento si solo hay 
sintomas sistémicos leves. 


Introduccion 


La lepra (enfermedad de Hansen) es una infeccién granulomatosa 
cronica causada por Mycobacterium leprae y M. lepromatosis. El 
modo de transmisién no se conoce bien, aunque parece que estan 
implicadas las secreciones nasales. Se cree que la infeccion desen- 
cadena una respuesta inmunitaria crénica que produce neuropatia 
periférica, que es el principal mecanismo patogénico. Probable- 
mente sean importantes los factores genéticos, ya que solo el 5% de 
la poblacion es vulnerable a la lepra tras un contacto significativo 
con el microorganismo. 


Manifestaciones generales 


© Tuberculoide («paucibacilar» en la clasificacién de la OMS). 
Una o mas maculas hipopigmentadas y parches cutaneos 
anestésicos. 

@ Limitrofe (multibacilar). La forma mas comun. Similar a la 
tuberculoide, pero con lesiones mas abundantes y difusas. 

© Lepromatosa (multibacilar). Engrosamiento difuso de la piel 
con facies leonina (fig. 11.73A), placas y nédulos periféricos, 
afectacion de las vias respiratorias superiores y lesiones de 


Fig. 11.72 Enfermedad por aranazo de gato: papula ulcerada 
en la mejilla por aranazo de gato 2 semanas antes, con 
adenopatias submandibulares. 


(Por cortesia de B.J. Zitelli y H.W. Davis, de Atlas of Pediatric Physical 
Diagnosis, Mosby 2002.) 


booksmedicos.org 


454 


© Miosis y atrofia de iris (figs. 11.74B y C) por inervacion defec- 
tuosa del dilatador de la pupila. 


© Otras manifestaciones: epiescleritis y escleritis, perlas retinia- 
nas, derrame uveal, catarata, glaucoma, hipoestesia corneal, 
paralisis facial, deformidades palpebrales y tisis. 


Fig. 11.73 Lepra lepromatosa. (A) Facies leonina; (B) pérdida 
de dedos por neuropatia sensitiva. 


(Por cortesia de R.T. Emond, RD. Welsby y H.A. Rowland, de Colour Atlas of 
Infectious Diseases, Mosby 2003 - fig. A; C.D. Forbes y W.F. Jackson, de Color 
Atlas and Text of Clinical Medicine, Mosby 2003 - fig. B.) 


nervios periféricos que facilitan traumatismos que pueden dar 
lugar a acortamiento y pérdida de dedos (fig. 11.73B). 


Manifestaciones oculares 


Los signos oculares son principalmente secundarios a invasion 

bacteriana directa. 

© Uveitis anterior: crénica y poco intensa; clasicamente descrita 
como «plasmoide» (con abundante fibrina). 

© Perlas de iris (patognoménicas): suelen tener un didmetro 
inferior a 0,5 mm (fig. 11.74A). 


© Queratitis: nervios corneales engrosados y arrosariados, lesio- _Fig, 11.74 Uveitis anterior crénica lepromatosa. (A) Perlas de 
nes subepiteliales punteadas, pannus y vascularizacion. iris; (B) miosis; (€) atrofia del iris. 
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Pruebas complementarias 


Las muestras de la piel y ocasionalmente de los ojos pueden mostrar 
bacilos acidorresistentes. La prueba de lepromina distingue entre 
lepra tuberculoide y lepromatosa. 


Tratamiento 


© Sistémico. Pautas combinadas de duracién prolongada con anti- 
bidticos como dapsona, rifampicina y clofacimina. La vacuna 
BCG ofrece cierta proteccién. 

© Ocular. La uveitis anterior se trata con corticoides. Las com- 
plicaciones concretas se trataran como corresponda. 


Las enfermedades descritas a continuacién son trastornos inflama- 
torios raros que afectan principalmente al segmento posterior. Son 
de etiologia desconocida o mal comprendida. Otras entidades pue- 
den presentarse con manifestaciones clinicas similares, por lo que es 
fundamental descartar diagnosticos alternativos, como infecciones y 
neoplasias. Los «sindromes de puntos blancos» (tabla 11.9) constituyen 
un subgrupo con algunas caracteristicas en comun; segun los autores, 
puede haber variaciones en las enfermedades incluidas en esta categoria. 
La coriorretinopatia serosa central se explica en el capitulo 14. 


Introduccion 


El SMPBE es una enfermedad idiopatica infrecuente que afecta tipi- 
camente a mujeres jévenes; en el 25-50% de los casos va precedido 
de un cuadro seudogripal. En algunos pacientes se ha informado de 
la posterior evolucion a retinopatia externa oculta zonal aguda 
(v. mas adelante). 


Cuadro clinico 


© Presentacion. Frecuente: borrosidad visual indolora monocular 
(6/9-6/60) y fotopsias; menos habitualmente: moscas volantes, 
escotomas y discromatopsia. 

© Vitritis posterior sutil en el 50%. 
Lesiones del polo posterior. Abundantes manchas pequefias 
(100-300 yum) mal definidas, profundas y de color blanco gri- 
saceo que respetan la fovea, que presenta un tipico aspecto 
granular anaranjado y un reflejo atenuado (figs. 11.75A y B). 

@ Edema de papila ocasionalmente. 


Tabla 11.9 Sindromes de puntos blancos 


e Sindrome de multiples puntos blancos evanescentes 
e Epiteliopatia pigmentaria placoide multifocal posterior aguda 
¢ Coriorretinopatia en perdigonada 

e Coroidopatia interna punteada 

¢ Coroidopatia serpiginosa 

¢ Coroiditis multifocal con panuveitis 

e Fibrosis subretiniana y uveitis 


Fig. 11.75 Sindrome de multiples puntos blancos 
evanescentes. (A) Granularidad foveal y lesiones maculares 
periféricas; (B) abundantes lesiones maculares. 


(Por cortesia de P Gili - fig. A; Moorfields Eye Hospital - fig. B.) 


© Se recupera tras varias semanas, y a menudo deja signos resi- 
duales sutiles. En ocasiones se producen recurrencias (10%). 


Pruebas complementarias 


© Campos visuales. Puede haber aumento de la mancha ciega u 
otros escotomas. 

© TCO: puede mostrar pérdida de la unidn segmentos internos/ 
segmentos externos. 

@ AFF. Son visibles manchas hiperautofluorescentes correspon- 
dientes a las lesiones maculares durante la inflamacion activa; la 
AFF se ha usado para demostrar lesiones subclinicas en pacien- 
tes con unicamente granularidad foveal (figs. 11.76A y B). 

@ AGF: muestra hiperfluorescencia precoz sutil de los puntos con 
tincion tardia (fig. 11.76C); en ocasiones se ve tincién de la pared 
vascular y la papila. 

@ AVI: muestra manchas hipofluorescentes (fig. 11.76D) que a 
menudo son mas abundantes que las que se detectan clinica- 
mente o mediante AGF. 

e@ ERG: muestra reduccion transitoria de la amplitud de la onda a. 
Puede haber anomalias del electrooculograma (EOG) y los 
potenciales evocados visuales (PEV). 
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Fig. 11.76 Sindrome de multiples puntos blancos evanescentes. (A) Lesiones en resoluci6n en las zonas superior y temporal a la fovea; 
(B) aspecto en la autofluorescencia del fondo; (C) AGF en fase arteriovenosa que muestra manchas hiperfluorescentes sutiles; (D) AVI. 
(Por cortesia del Moorfields Eye Hospital - figs. C y D.) 


Tratamiento 


No suele ser necesario, salvo para los casos raros complicados con 
NVC. 


El AIAMC es una enfermedad rara, propia de mujeres desde la 
juventud hasta la mediana edad. Cursa con fotopsias y disminucién 
de visién, con aumento de la mancha ciega y leve edema de papila. 
Suele recuperarse con pocas o ninguna secuela sin tratamiento. 
Algunos autores creen que el AIAMC no es distinto del SMPBE. 


Introduccion 


La EPPMPA es un raro trastorno inflamatorio idiopatico que 
afecta a individuos de ambos sexos por igual, desde la juventud 
hasta la mediana edad. A menudo hay prédromos viricos, y se ha 


conjeturado que se debe a inmunidad celular frente a un antigeno 
virico. Es bastante frecuente que se acompaiie de vasculitis cerebral 
que puede causar ictus. Se han comunicado casos con eritema 
nudoso y otras manifestaciones sistémicas de vasculitis. El cuadro 
clinico de la EPPMPA puede asemejarse al de otras enfermedades, 
como sarcoidosis y tuberculosis. 


Cuadro clinico 


© Sintomas. Pérdida de visién subaguda moderada, escotomas 
centrales o paracentrales, con fotopsias frecuentes. El otro ojo se 
ve afectado en el plazo de pocos dias o semanas. A menudo hay 
cefalea y otros sintomas neuroldgicos, que pueden comenzar 
muchos meses después del inicio de la enfermedad ocular. 
Uveitis anterior y vitritis, que normalmente son muy leves. 

© Fondo de ojo. Multiples lesiones placoides grandes y profun- 
das de color blanco amarillento, inicialmente en el polo pos- 
terior (fig. 11.77A). La mayoria se desvanecen al cabo de pocas 
semanas, dejando alteraciones residuales del EPR de intensidad 
variable. Puede haber liquido subretiniano en la macula. Son 
raras la vasculitis y la papilitis. 

© Prondstico. El 25% de los pacientes solo recupera una vision de 
6/15 0 peor, con recidivas hasta en la mitad de los casos. 
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Fig. 11.77 (A) Epiteliopatia pigmentaria placoide multifocal posterior aguda; (B) AGF en fase venosa precoz que muestra densos 
focos de hipofluorescencia; (C) AGF en fase tardia que muestra hiperfluorescencia; (D) la AVI muestra hipofluorescencia focal. 


(Por cortesia de C. Barry.) 


Pruebas complementarias 


Deben descartarse otros diagnésticos. 

©@ HLA-B7 y HLA-DRz: son positivos en un porcentaje sustancial 
de pacientes. 
TCO de la macula. 
AGF: las lesiones activas muestran una hipofluorescencia precoz 
densa y tincion tardia (figs. 11.77B y C). 

e@ AVI: muestra ausencia de perfusion de la coriocapilar 
(fig. 11.77D). 

© Pruebas de imagen del SNC y puncién lumbar en aquellos 
pacientes con sintomas neuroldgicos. 


Tratamiento 


Debe valorarse el uso de corticoides, sobre todo si hay afectacion 
macular. En casos con vasculitis cerebral pueden administrarse 
corticoides y posiblemente ciclosporina. Hay que advertir a los 
pacientes de que acudan urgentemente si aparecen sintomas neu- 
roldgicos. 


Introduccion 


La coroidopatia (0 coroiditis) serpiginosa suele ser bilateral, aunque 
asimétrica. Se da tipicamente en edades medias, afecta mas a menu- 
do a hombres que a mujeres y se asocia al HLA-B7. La enfermedad 
suele ser recidivante durante afios, con un pronostico relativamente 
malo. La uveitis por TB puede producir un cuadro clinico similar 
(«serpiginoide»). 


Cuadro clinico 


@ Sintomas. Visién borrosa central inicialmente unilateral, esco- 
tomas o metamorfopsia. 

© Uveitis anterior y vitritis: frecuentes pero generalmente leves. 

© Fondo de ojo. Las lesiones activas (fig. 11.78A) son de color 
blanco grisaceo y pueden mantenerse activas durante varios 
meses antes de mostrar un aspecto festoneado y atr6fico. 
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Fig. 11.78 Coroidopatia serpiginosa. (A) Enfermedad activa 
inicial; (B) extensi6n alrededor de la macula con el tipico 
patron serpenteante; (C) cicatrizaci6n avanzada. 

(Por cortesia de R. Bates - fig. B.) 


La enfermedad empieza tipicamente alrededor de la papila 
Optica y se extiende gradualmente (fig. 11.78B), aunque se ha 
identificado una variante que se inicia en la macula central (5%). 
Las recurrencias suelen ser contiguas o adyacentes a lesiones 
previas, y desembocan con el tiempo en una atrofia retinoco- 
roidea difusa (fig. 11.78C). 

© Complicaciones. NVC (15-35%), fibrosis subretiniana, neovas- 
cularizacion prerretiniana. 


Pruebas complementarias 


Debe descartarse la TB, sobre todo en zonas endémicas. 

e@ AGF: las lesiones activas muestran hipofluorescencia precoz e 
hiperfluorescencia tardia. 

e@ AVI: las lesiones activas presentan una acusada hipofluores- 
cencia a lo largo de todo el angiograma. 


Tratamiento 


Los corticoides orales 0 intravenosos pueden controlar la actividad; 
a veces son eficaces diversos inmunosupresores y el infliximab, solos 
o en combinacioén. 


Es una rara entidad que comparte caracteristicas de la EPPMPA y la 
coroiditis serpiginosa, por lo que también se denomina «coroiditis 
ampiginosa». 


Esta rara enfermedad cursa con lesiones similares a las de la variante 
macular de la coroidopatia serpiginosa, pero generalmente tiene 
una evolucién mas benigna si no se complica con NVC (frecuente). 


La NMA es una rara enfermedad autolimitada que se da tipicamente 
en mujeres jOvenes sanas. Afecta a uno 0 ambos ojos y puede ir 
precedida de un cuadro seudogripal. Cursa con disminucién de la 
vision y escotomas paracentrales. Se observan lesiones en forma de 
cufia de color marron rojizo que se disponen con un patron en péta- 
los alrededor del centro de la macula (fig. 11.79) y se corresponden 
con los escotomas. La AGF es normal o muestra hipofluorescencia 
débil. Los sintomas y signos desaparecen gradualmente durante 
varios meses, con recuperacion visual. 


Las retinopatias externas zonales agudas (REZA) son un grupo de 
enfermedades raras caracterizadas por pérdida aguda de una o mas 
areas del campo visual, a menudo temporal, en uno 0 ambos ojos de 
mujeres jovenes o de mediana edad, algunas de las cuales tienen el 
antecedente de un cuadro seudogripal; son frecuentes las fotopsias y 
la vitritis leve, y a veces se ve una vasculitis sutil. No se conoce bien 
su mecanismo etiopatogénico. La retinopatia externa oculta zonal 
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Fig. 11.79 Neurorretinopatia macular aguda. 
(Por cortesia de A. Agarwal, de Gass’ Atlas of Macular Diseases, Elsevier, 2012.) 


aguda (REOZA) es uno de los sindromes de REZA mas frecuentes y 
se caracteriza por minimos signos oftalmoscépicos en fases precoces 
de la enfermedad; los otros miembros del grupo tienen hallazgos mas 
evidentes. La pérdida de campo visual puede progresar; en el 50% se 
estabiliza al cabo de 6 meses, pero es infrecuente que se recupere. Mas 
tardiamente hay cumulos del EPR y adelgazamiento vascular en el 
area afectada (fig. 11.80) y la region peripapilar, aunque el fondo de ojo 
puede permanecer normal. La TCO, AGE, AVI y AFF pueden mos- 
trar anomalias. El ERG es importante para el diagndstico, pues revela 
una tipica disminucion de amplitud de las ondas ay b y retraso con 
la prueba de parpadeo a 30 Hz, es decir, que tienden a afectarse mas 
los conos que los bastones. El EOG muestra ausencia 0 una marcada 


Fig. 11.80 Cambios tardios del epitelio pigmentario retiniano 
en la retinopatia externa oculta zonal aguda. 
(Por cortesia de C. Pavesio.) 


disminucion del pico luminoso. En la mayoria de los casos, la agudeza 
visual final es de 6/12 al menos en un ojo. A veces hay recidivas. 


Introduccion 


La CIP aparece tipicamente a mujeres jovenes con miopia. 
A menudo se ven afectados ambos ojos de forma sucesiva. Tiene 
semejanzas con la CMP (v. a continuacion), pero la afectacién es 
predominantemente macular. A veces se denomina, junto con la 
CMP (y posiblemente la FSU), «seudo-SPHO». 


Cuadro clinico 


® Sintomas. Visién borrosa, moscas volantes y fotopsias. 
Uveitis anterior y vitritis: normalmente ausentes o muy leves. 

© Fondo de ojo. Varias pequefias manchas maculares de color 
blanco amarillento con bordes borrosos a nivel de la coroides 
interna y la retina (fig. 11.81A), a veces con un desprendimiento 
seroso de la retina neurosensorial por encima. Evolucionan a 
cicatrices atroficas bien delimitadas con poca pigmentacion, 
similares a las manchas «histo» del SPHO. 

© Prondstico. Reservado; la vision central puede quedar afectada 
por una lesién en la fovea o, frecuentemente, por NVC (hasta el 
40% de casos; figs. 11.81A y B). 


Pruebas complementarias 


La AGF muestra hiperfluorescencia precoz y tincién tardia de las 
lesiones, y detecta la presencia de NVC (figs. 11.81C y D). 


Tratamiento 


Suele reservarse para la NVC, aunque puede plantearse la adminis- 
tracion de corticoides en caso de lesidn foveal. 


Introduccion 


La CMP es un trastorno infrecuente, crénico 0 recurrente, normal- 
mente bilateral pero asimétrico, que afecta tipicamente a mujeres 
jovenes o de mediana edad. La gravedad y el prondstico son muy 
variables. Junto con la CIP y la FSU (v. mas adelante), se considera 
un seudo-SPHO. 


Cuadro clinico 


Sintomas. Vision borrosa, moscas volantes y fotopsias. 
Uveitis anterior (50%). 

Vitritis. 

Fondo de ojo. Multiples lesiones aisladas, ovoides, de color 


amarillo grisdceo y 50-350 wm de didmetro en el polo pos- 
terior o la periferia, a veces en racimos lineales y/o estrias. Las 
lesiones inactivas tienen bordes bien definidos y pigmenta- 
dos que recuerdan al SPHO (fig. 11.82A). Puede haber atrofia 
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Fig. 11.81 Coroidopatia interna punteada. (A) Lesiones activas; también hay sospecha de neovascularizacion coroidea 
inmediatamente superior a la fovea; (B) mismo ojo de (A) 2 semanas después que muestra neovascularizaci6n coroidea 
evidente; (€) AGF en fase arterial de otro ojo que muestra diversas manchas hiperfluorescentes con bordes hipofluorescentes 
por debajo de la fovea e hiperfluorescencia en encaje en la fovea que indica neovascularizacién coroidea; (D) fase tardia de 
la AGF del ojo de (C) que muestra manchas hiperfluorescentes aisladas e intensa hiperfluorescencia en la fovea. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. A y B; M. Westcott - figs. C y D.) 


peripapilar. La evolucion es prolongada, con aparicion de nuevas 
lesiones y episodios inflamatorios recurrentes. Se produce NVC 
(figs. 11.82B y C) en el 25-35% de los casos, y pueden aparecer 
también EMC y fibrosis subretiniana que recuerdan a la FSU 
(v. mas adelante). 

Puede haber edema de papila y aumento de la mancha ciega. 


Pruebas complementarias 


Campos visuales: pueden mostrar defectos extensos que no se 
corresponden con los hallazgos de la exploracién. 

AGE. Hipofluorescencia precoz e hiperfluorescencia tardia. Las 
lesiones inactivas antiguas muestran defectos ventana. 

AVI: lesiones agudas hipofluorescentes que pueden no ser 
aparentes clinicamente. Las lesiones antiguas se mantienen 
hipofluorescentes todo el tiempo. 


@ ERG: se mantiene normal hasta que hay una atrofia retiniana 
avanzada. 


Tratamiento 


Corticoides sistémicos y locales. Los pacientes refractarios a cor- 
ticoides pueden requerir tratamiento inmunosupresor. La NVC se 
trata con corticoides y farmacos anti-VEGF. 


La FSU, también llamada «fibrosis subretiniana difusa», es una 
enfermedad cronica extremadamente rara. Afecta tipicamente a 
mujeres jovenes con miopia, y causa borrosidad visual gradual en 
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Fig. 11.82 Neovascularizaci6n coroidea en la coroiditis 
multifocal con uveitis. (A) Lesiones inactivas; (B) fase 
venoSa precoz de la angiografia fluoresceinica que muestra 
hipofluorescencia e hiperfluorescencia variables de las 
lesiones, asf como hiperfluorescencia en encaje en la 
fovea, lo que sugiere neovascularizacion coroidea; (C) fase 
tardia con hiperfluorescencia en la fovea por extravasacién 
desde la neovascularizaci6n coroidea. 

(Por cortesia del Moorfields Eye Hospital.) 


Fig. 11.83 Sindrome de fibrosis subretiniana progresiva con 
uveitis. (A) Enfermedad precoz y (B) avanzada. 


uno y luego en ambos ojos. Hay uveitis anterior y vitritis acom- 
pafiadas de monticulos subretinianos en el polo posterior y la 
media periferia (fig. 11.83A) que progresan a una extensa fibrosis 
subretiniana (fig. 11.83B). Los corticoides pueden ser eficaces en 
fases precoces, pero el prondstico es malo. Algunos expertos creen 
que la FSU forma parte del espectro patoldgico de la CMF/CMP 
y la CIP. 


Introduccion 


La retinocoroidopatia en perdigonada es una infrecuente enferme- 
dad idiopatica, crénica y bilateral que afecta predominantemente a 
mujeres de mediana edad. 


Cuadro clinico 


© Sintomas. Deterioro paulatino de la visidn central asociado a 
fotopsias y moscas volantes. 
© Vitritis ostensible. 
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Fig. 11.84 Coriorretinopatia en perdigonada. (A) Fase activa; (B) lesiones inactivas; (C) fase tardfa de la angiografia fluorescefnica 
que muestra exudaci6n en papila y vasos, tinci6n de la pared vascular y edema macular cistoide; (D) la fase precoz de la 
angiografia con verde de indocianina muestra numerosas lesiones hipofluorescentes. 

(Por cortesia de C. Barry - figs. A y B; P Gili - fig. C.) 


© Fondo de ojo. Multiples parches coroideos mal definidos, @ Prondstico. Cerca de un tercio de los pacientes terminan con 
ovoides y de color cremoso, y menos de un diadmetro papilar una agudeza visual corregida menor de 6/60. 
de tamafio en el polo posterior y la media periferia (fig. 11.84A). 
Las lesiones a menudo parecen ieradiiar mesoe la papila, pero Pruebas complementarias 
suelen respetar la macula. Las lesiones inactivas se ven como 
manchas atroficas bien definidas (fig. 11.84B). Pueden aparecer @ HLA-A29: positivo en mas del 95% de los pacientes. 


EMC, membrana epirretiniana y NVC. @ TCO: confirma el edema macular. 
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e@ AFF: generalmente muestra mayor numero de lesiones hipo- 
autofluorescentes que las que se ven en la exploracion clinica. 

e@ AGF: muestra extravasacion difusa, con tincién de papila y 
vasos con EMC (fig. 11.84C); las lesiones son inicialmente hipo- 
fluorescentes con tincion tardia. 

@ AVI: las lesiones son mas numerosas; se ven hipofluorescentes 
durante las fases precoz e intermedia (fig. 11.84D), e isofluores- 
centes después. 

@ ERG: normal en las fases precoces, pero con el tiempo hay 
anomalias de bastones y conos. 


Tratamiento 


Los corticoides sistémicos e intraoculares son tan razonablemente 
eficaces en muchos pacientes como diversos inmunosupresores y 
bloqueantes bioldgicos, como el infliximab. 


Fig. 11.85 (A) Epitelitis pigmentaria retiniana aguda; (B) AGF en 
fase venosa que muestra la correspondiente hiperfluorescencia 
focal. 

(Por cortesia de M. Prost.) 


La EPRA (enfermedad de Krill) es un raro trastorno idiopatico y 
autolimitado del EPR; es unilateral en el 75% de los casos. Se presen- 
ta en adultos jévenes con deterioro leve de la vision central; al cabo 
de 1-2 semanas, la macula muestra 2-4 racimos aislados de sutiles 
manchas grisaceas (de un cuarto de didmetro papilar) a nivel del 
EPR, rodeadas por halos amarillentos hipopigmentados (fig. 11.85A). 
Las lesiones se resuelven tras 6-12 semanas y la visidn se normaliza. 
Son raras las recurrencias. La TCO muestra hiperreflectividad en 
la capa de los segmentos externos de los fotorreceptores. La AGF 
puede ser normal o mostrar en las manchas un centro hipofluores- 
cente con un halo hiperfluorescente (fig. 11.85B). El EOG esta dis- 
minuido. No se requiere tratamiento. 


La MIA (MIAU) es una rara enfermedad autolimitada casi siempre 
unilateral que puede ir precedida de un cuadro seudogripal. Los 
pacientes son adultos jévenes que describen una disminucién subita 
y acusada de la vision central. A menudo hay prodromos viricos, y se 
ha observado asociacién con infecciones sistémicas. Se observa un 
desprendimiento de retina exudativo irregularmente amarillo o gris 
en la macula (figs. 11.86A y B); puede ir acompafiado de hemorragias 
pequeiias y papilitis. Al cabo de algunas semanas, desaparecen los 
cambios exudativos; puede formarse una maculopatia en ojo de buey, 
asociada a pérdida visual persistente (fig. 11.86C). La TCO muestra 
hiperreflectividad en la capa de segmentos externos de fotorrecepto- 
res y engrosamiento del EPR; la AFF muestra hiperautofluorescencia 
moteada que se vuelve hipofluorescente; en la AGF se aprecia leve 
hiperfluorescencia irregular precoz en el desprendimiento, con 
tincién intensa posteriormente (fig. 11.86D). No tiene tratamiento. 


La retinitis multifocal aguda es una enfermedad muy rara autoli- 
mitada que puede ir precedida de un cuadro seudogripal; puede 
ser una presentacion atipica de la enfermedad por arafiazo de gato. 
Causa una repentina pérdida de vision leve en adultos jévenes; 
se observan multiples areas de retinitis por detras del ecuador 
(fig. 11.87), asi como vitritis leve, edema de papila y a veces una 
estrella macular. Tarda 2-4 meses en recuperarse. Puede valorarse 
tratar como en la enfermedad por arafiazo de gato. 


La CIS es una entidad rara que se presenta con leve pérdida visual 0 de 
modo asintomatico. Se ve una elevaci6n coroidea aislada por detras 
del ecuador, bordes mal definidos y color amarillento (fig. 11.88); 
en fases activas aparece vitritis. Puede haber liquido subretiniano 
contiguo y una estrella macular. Con la curacion, la lesion queda 
mejor definida y desaparece el liquido subretiniano y la exudacion. 
Si hay riesgo para la vision, se tratara con corticoides sistémicos. 
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Fig. 11.86 Maculopatia idiopatica aguda. (A) y (B) Aparicidn de un desprendimiento de retina sensorial en la macula a lo largo de 
1 mes; (C) maculopatia en ojo de buey después de otro mes; (D) la AGF muestra hiperfluorescencia del liquido subretiniano. 
(Por cortesia de S. Chen.) 


Fig. 11.87 Retinitis multifocal aguda. 

(Por cortesia de S. Milewski.) 
Fig. 11.88 Coroiditis idiopdatica solitaria. 
(Por cortesia de S. Chen.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


Fig. 11.89 Vasculitis en rama escarchada. 


(Por cortesia de J. Donald Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular Diseases, 
Mosby 1997.) 


La VRE corresponde a un cuadro oftalmoscépico caracteristico, 
normalmente bilateral, que puede representar una entidad especifica 
(primaria) o una respuesta comun a diferentes estimulos. La VRE 
secundaria puede asociarse a retinitis infecciosa, sobre todo por 
CMV, y otras enfermedades, como linfoma y leucemia. La VRE 
primaria (idiopatica) es rara y afecta tipicamente a nifios y adultos 
jovenes, en los que se presenta con pérdida de visién bilateral (entre 
6/30 y PL), moscas volantes y/o fotopsias. Puede haber prodromos 
virales. Se observa un envainamiento llamativo de las arteriolas y 
vénulas retinianas (fig. 11.89); son frecuentes la uveitis anterior, la 
vitritis y el edema retiniano. El tratamiento es con corticoides sis- 
témicos, aunque algunos autores opinan que no afectan al pronds- 
tico, normalmente bueno en las formas primarias. 


El sindrome de VRIAN es una rara entidad que afecta tipicamente 
a uno o ambos ojos de mujeres jovenes sanas. Los signos oftalmos- 
cépicos consisten en arteritis y multiples dilataciones aneurismaticas 
de las ramas arteriolares y sobre la papila Optica, junto con uveitis 
anterior y vitritis. 

A menudo hay edema de papila y una estrella macular (neurorre- 
tinitis). Puede aparecer una intensa retinopatia exudativa macular y 
peripapilar (fig. 11.90A); pueden apreciarse muy bien las alteraciones 


Fig. 11.90 Sindrome de vasculitis retiniana idiopatica, 
aneurismas y neurorretinitis. (A) Patron circinado de exudados 
duros alrededor de la papila; también hay irregularidad 
venosa y ocultamiento de la cabeza del nervio 6ptico; 

(B) la AGF muestra multiples aneurismas en las bifurcaciones 
arteriolares y marcada variaci6n del calibre arteriolar. 


(Por cortesia de J. Donald Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular Diseases, 
Mosby 1997 - fig. A; R.F. Spaide, de Diseases of the Retina and Vitreous, 
WB Saunders 1999 - fig. B.) 


vasculares mediante AGF (fig. 11.90B). La extensa ausencia de per- 
fusion capilar periférica puede dar lugar a neovascularizacién pre- 
rretiniana, por lo que debe valorarse la fotocoagulacion panretiniana 
precoz. En algunos pacientes se ha usado con éxito una combinacién 
de anti- VEGF y corticoides. 
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TUMORES EPIBULBARES BENIGNOS 


Nevo conjuntival 


Introduccion 


El nevo conjuntival es el tumor melanocitico mas frecuente de la 

conjuntiva; su riesgo de malignizacion es inferior al 1%. Se puede 

extirpar, normalmente por motivos estéticos, aunque a veces por 

irritacion o sospecha de malignidad. El aspecto histopatoldgico es 

similar al de los nevos cutaneos, pero, como no hay dermis en la 

conjuntiva, se emplean los términos «subepitelial» y «estromal» en 

vez de «dérmico» para describirlos: 

© Los nevos compuestos se caracterizan por la presencia de célu- 
las névicas en la union epitelial-subepitelial y dentro del estroma 
subepitelial, a menudo con inclusiones epiteliales, como quistes 
y células caliciformes (fig. 12.1A). 

© Las lesiones subepiteliales quedan confinadas en la zona bajo 
el epitelio. 

© Los nevos de la unién consisten en nidos de células névicas en 
la union epitelial-subepitelial (fig. 12.1B). Son poco frecuentes. 


Cuadro clinico 


© Sintomas. La lesidn se observa tipicamente por primera vez en 
la primera o segunda décadas. 
@ Signos 
© Una lesién solitaria leve o moderadamente prominente y 
pigmentada o parcialmente pigmentada, de tamafo variable, 
casi siempre perilimbica; mas de la mitad contienen peque- 
fios quistes (figs. 12.1C y D). 
© Los nevos pueden desplazarse sobre la esclera subyacente. 
oO El grado de pigmentacion es variable, y son relativamente 
frecuentes los nevos amelanoticos (fig. 12.1E). 
oO Raramente se localizan en el pliegue semilunar, el fornix o 
la caruncula (fig. 12.1F). 
© Los nevos pueden inflamarse, sobre todo en nifios y adoles- 
centes, lo que puede confundirse con malignizacion. 
© Signos de malignidad 
© Localizacién inusual, como la conjuntiva palpebral o del 
fondo de saco. 
© Vasos nutricios ostensibles. 
© Incremento rapido del tamafio o la pigmentacion. 
© Aparicion después de la segunda década. 


Papiloma conjuntival 


Los papilomas conjuntivales se asocian estrechamente a la infeccién 
por virus del papiloma humano (VPH), sobre todo los tipos 6 y 11. 
Histopatologicamente estan formados por un nucleo fibrovascular 
cubierto por una proliferacion irregular de epitelio escamoso estratifi- 
cado y no queratinizado que contiene células caliciformes (fig. 12.2A). 


Cuadro clinico 


Son lesiones sésiles (de base ancha y poca elevacion; figs. 12.2B 
y C) o pediculadas (en forma de fronda; fig. 12.2D), que a menudo 


se localizan en el area perilimbica, el fornix o la cartincula. Suelen 
ser solitarias, aunque a veces son multiples. 

Las lesiones grandes pueden causar irritacion, impedir el cierre 
completo de los parpados o crecer sobre la cérnea. 


Tratamiento 


Las lesiones pequefias pueden desaparecer espontaneamente. Las 
lesiones grandes se tratan mediante reseccion, afiadiendo a veces 
crioterapia de la base y el area circundante. En caso de recidiva se 
puede recurrir a interferén a subconjuntival, vaporizacién con laser 
de didxido de carbono, mitomicina C tépica o cimetidina por via oral. 


Dermoide limbico 


El dermoide limbico es un coristoma (tumoracién de tejido his- 
tolégicamente normal en una localizacion anormal) formado por 
una masa de tejido colagenoso que contiene elementos dérmicos; 
esta cubierto por epitelio escamoso estratificado (fig. 12.3A). Aparece 
en la primera infancia, en forma de una masa subconjuntival lisa, 
amarillenta y blanda situada normalmente en el limbo temporal 
inferior, a menudo con pelo que sobresale (fig. 12.3B). En ocasiones 
son muy grandes y pueden rodear practicamente todo el limbo 
(fig. 12.3C). Esta indicado el tratamiento por motivos estéticos, 
irritacién cronica, formacidn de dellen y ambliopia secundaria a 
astigmatismo 0 a afectacion del eje visual. Los dermoides pequefios 
pueden eliminarse mediante reseccién simple, pero en lesiones 
grandes se requiere a veces una queratoesclerectomia laminar. 


Asociaciones sistémicas 


© Sindrome de Goldenhar (espectro oculoauriculovertebral; 
fig. 12.3D), generalmente esporadico. 

o Entre sus manifestaciones sistémicas se encuentran hipopla- 
sia de las regiones malar, maxilar y mandibular, macrostomia 
y microtia, apéndices cutaneos preauriculares y faciales, 
hemivértebras (normalmente cervicales), retraso mental y 
anomalias cardiacas, renales y del sistema nervioso central 
(SNC). 

o A nivel ocular, aparte de dermoides, pueden encontrarse 
muescas 0 colobomas del parpado superior, microftalmia y 
coloboma papilar. 

© Sindrome de Treacher Collins (v. capitulo 1). 

Nevo sebaceo lineal de Jadassohn. 

oO Las manifestaciones sistémicas pueden incluir lesiones 
cutaneas verrugosas 0 descamadas, espasmos infantiles, 
anomalias del SNC y retraso del desarrollo. 

© Signos oculares, aparte de dermoides, como ptosis, nebulo- 
sidad corneal, colobomas palpebrales y del fondo de ojo, y 
microftalmia. 


Dermolipoma 


El dermolipoma tiene una composicién similar al dermoide, pero 
también contiene tejido adiposo. Suele presentarse en la vida adulta 
como una masa subconjuntival blanda y amarillenta cerca del canto 
externo (fig. 12.4A). Su superficie normalmente esta queratinizada y, 
al igual que los dermoides, puede presentar pelos. En ocasiones, la 
lesion se extiende a la érbita o anteriormente hacia el limbo. Por lo 
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Fig. 12.1 Nevo conjuntival. (A) Histologia del nevo compuesto (v. texto); (B) histologia del nevo de la unidn (v. texto); (€) nevo 
parcialmente pigmentado; (D) nevo pigmentado quistico; (E) nevo no pigmentado; (F) localizacién caruncular. 
(Por cortesia de J. Harry - fig. A; J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - fig. B; S. Chen - figs. D y E.) 
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Fig. 12.2 Papiloma conjuntival. (A) Histologia (v. texto); (B) papiloma sésil; (C) papiloma sésil con vasos nutricios; (D) papilomas 
pediculados. 
(Por cortesia de J. Harry - fig. A.) 


Fig.12.3 Dermoide limbico. (A) Histologia (v. texto); (B) lesi6n tipica con un pelo; 


(Continua) 


booksmedicos.org 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


Fig. 12.3 (cont.) (C) dermoide complejo; (D) sindrome de Goldenhar. 
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(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - fig. A; U. Raina - fig. B.) 


Fig. 12.4 (A) Dermolipoma; (B) prolapso de grasa orbitaria para comparacion. 
(Por cortesia de A. Pearson.) 


general no se trata para evitar posibles complicaciones, como cica- 
trizaciOn, ptosis, ojo seco y problemas de motilidad ocular. En casos 
seleccionados, la extirpacion de la parte anterior puede mejorar la 
estética con pocos riesgos. Es esencial distinguir el dermolipoma 
de un lébulo prominente de la glandula lagrimal y del prolapso de 
grasa orbitaria (fig. 12.4B); el linfoma también puede presentarse 
de forma parecida. 


Granuloma pidgeno 


El granuloma pidgeno es una proliferacion fibrovascular reactiva 
a una lesién conjuntival quirtirgica o traumatica, o bien se asocia a 
un calacio 0 un cuerpo extrafio retenido. La histologia mues- 
tra tejido de granulacién con células inflamatorias tanto agudas 
como crénicas y una proliferacién de pequefios vasos sanguineos; 


el término «granuloma pidgeno» es incorrecto, porque la lesién 
no es ni pidgena ni granulomatosa. Aparece tipicamente algunas 
semanas después de la cirugia de calacio, estrabismo o enucleacién, 
como una masa conjuntival carnosa de color rosa oscuro que crece 
rapidamente (fig. 12.5A). A menudo responde al tratamiento con 
corticoides topicos, aunque los casos resistentes deben ser extir- 
pados. Debe hacerse el diagndstico diferencial con el granuloma 
de sutura, que con frecuencia es muy grande y puede confundirse 
con una lesion maligna (fig. 12.5B) y con quistes o granulomas de 
la cépsula de Tenon. 


Otros tumores epibulbares benignos 


© Las telangiectasias epibulbares (fig. 12.6A) pueden asociarse 
al sindrome de Sturge-Weber. 
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Fig.12.5 (A) Granuloma pidgeno; (B) granuloma de sutura. 
(Por cortesia de R. Curtis - fig. A; S. Chen - fig. B.) 


© La hiperplasia seudoepiteliomatosa reactiva es un nédulo 
hiperqueratdésico yuxtalimbico de crecimiento rapido (fig. 12.6B) 
secundario a irritaciones. 

© El melanocitoma es una lesién congénita rara que se manifiesta 
como un bulto negro que crece lentamente (fig. 12.6C) y no 
puede moverse libremente sobre el globo ocular. 


Melanosis benigna 


La melanosis benigna del epitelio conjuntival (hipermelanosis 
conjuntival) es una variante de la normalidad, mas frecuente 
en individuos de piel oscura (mas del 90% de los negros; el 5% 
de los blancos), debida a la presencia de un exceso de melanina 
en los melanocitos de la capa basal del epitelio conjuntival. El 
numero de melanocitos es normal, es decir, que no hay hiper- 
plasia melanocitica. Puede tener un efecto protector frente a las 
neoplasias. La melanosis benigna aparece durante los primeros 
afios de vida y se estabiliza en adultos jovenes. Afecta a ambos ojos, 
aunque puede ser asimétrica. Se caracteriza por parches planos de 
pigmentacién parda por la conjuntiva, a menudo concentrados en el 
limbo (fig. 12.7A) y alrededor de las ramas perforantes de los vasos 
o nervios al entrar en la esclera (fig. 12.7B). El epitelio pigmentado 


Fig.12.6 Otros tumores conjuntivales benignos. 

(A) Telangiectasias epibulbares en sindrome de Sturge-Weber; 
(B) hiperplasia seudoepiteliomatosa reactiva; 

(C) melanocitoma. 
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evitar esta ambigiiedad, es preferible emplear el término «neoplasia 
intraepitelial melanocitica conjuntival» (NIM-C) para las lesiones 
que muestran proliferacién de melanocitos, y reservar MAP como 
un término descriptivo antes de establecer el diagnéstico histold- 
gico. En el diagndéstico diferencial se incluye el nevo conjuntival, 
la melanosis benigna, la melanocitosis ocular congénita (v. mas 
adelante), la pigmentacion secundaria en la enfermedad de Addison 

y el carcinoma epidermoide pigmentado. 

@ La MAP sin atipia celular o con atipia leve es una proliferacién 
intraepitelial benigna de melanocitos (fig. 12.8A) con poco o 
ningun riesgo de transformacién maligna. 

© La MAP con atipia grave puede considerarse un melanoma 
in situ, con bastantes probabilidades de progresar a melano- 
ma invasivo durante los afios siguientes. El riesgo es mayor 
cuanto mas extensa sea la lesién, medida en horas de reloj. La 


atipia grave solo se da en un pequefio porcentaje de MAP. 

@ LaNIM-C se clasifica de 0 a 10 segtin el grado de atipia y dise- 
minacion; el grado o corresponde a la ausencia de proliferacién 
melanocitica o atipia (es decir, solo melanosis), y el 5, al mela- 
noma conjuntival in situ. 


Diagnostico 


© Sintomas. Se observa un area pigmentada sobre la superficie 
de uno 0 ambos ojos (10%) a una media de edad de 56 ajios, 
normalmente en individuos blancos. 
© Signos 
oO Unao multiples areas planas de pigmentacion epitelial irre- 
gular con un tono pardo-dorado a marron achocolatado, 
que afectan tipicamente al limbo y la zona interpalpebral 
(figs. 12.8B y C). Se ha informado de casos de MAP sin acu- 
mulaciones de pigmento. 


Fig. 12.7 Melanosis epitelial (racial). (A) Localizacién © Como puede afectarse cualquier parte de la conjuntiva, 

yuxtalimbica; (B) en el sitio de un vaso y nervio perforantes. es importante evertir los parpados (fig. 12.8D); la NIM-C 
también puede extenderse a la cornea. 

se mueve libremente sobre la superficie del globo ocular. Existe una © Sesospechara transformacion a melanoma si aparecen areas 

variante en la que se observan pequefios quistes. nodulares. 


© Pruebas complementarias. Es importante documentar cuida- 
dosamente las lesiones bajo observacion mediante un dibujo o 


TUMORES EPIBULBARES MALIGNOS fotografia. Se llevard a cabo un analisis inmunohistoquimico de 
Y PREMALIGNOS las lesiones biopsiadas. 


© Tratamiento 


© Puede bastar con la observacién en caso de lesiones pequefias 


Melanosis adquirida primaria/neoplasia (menos de 1h de reloj), aunque algunos autores recomiendan 
, intraepitelial melanocitica conjuntival la biopsia escisional de cualquier lesion. 
ee © Suele preferirse la biopsia escisional a la biopsia incisional 
E Introduccién siempre que sea peau (v. ee aes conjuntival mas 
= adelante para el abordaje quirurgico). 
*§ «© Aproximadamente el 75% de los melanomas conjuntivales (v. mas © Se puede aplicar crioterapia con un doble ciclo de congela- 
*§ adelante) se originan a partir de areas de hiperplasia melanocitica. cién-descongelacion en el sitio de la reseccion y/o, tras la con- 
E Las tendencias actuales en la descripcién de las lesiones pigmentadas firmacion histolégica de NIM-C, administrar mitomicina C 
= de la conjuntiva han creado cierta controversia sobre su termi- topica postoperatoria, por ejemplo, cuatro ciclos en una 
‘& nologia. Algunas clasificaciones han usado tradicionalmente el concentracion del 0,04% cuatro veces al dia durante 1 sema- 
g término «melanosis adquirida primaria» (MAP) para referirse na, separados por intervalos de 3 semanas, con colocacion 
3 tanto a la melanosis epitelial benigna (v. anteriormente) como a la de tapones en los puntos lagrimales para reducir el riesgo 
8 melanocitosis/hiperplasia melanocitica (con y sin atipia), mientras de estenosis puntal y aumentar el tiempo de contacto del 
3 que otras lo aplican exclusivamente a esta ultima categoria. Para farmaco con la superficie ocular. 
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Fig.12.8 Melanosis adquirida primaria (MAP). (A) Histologia que muestra proliferacion intraepitelial de melanocitos del epitelio 
conjuntival; (B) area pequefna de MAP; (C) MAP mds extensa; (D) MAP tarsal asociada a lentigo maligno del parpado. 
(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - fig. A; C. Barry - fig. C; D. Selva - fig. D.) 


oO Puede requerirse un trasplante de membrana amniotica si 
la lesi6n resecada es grande. 

oO En lesiones mas extensas, pueden realizarse biopsias incisio- 
nales en mapa junto con crioterapia de todas las areas pig- 
mentadas 0 mitomicina C tépica con la pauta antes explicada. 

oO Es obligatorio un seguimiento a largo plazo en todos los casos. 

o En casos de afectacion corneal, se practicara una epiteliec- 
tomia con alcohol seguida de mitomicina C tépica. 


Melanoma conjuntival 


El melanoma conjuntival es raro; solo representa en torno a un 2% de 
todas las neoplasias oculares malignas. Alrededor del 75% surgen en un 
area de MAP; cerca del 25%, a partir de un nevo de la unién o compues- 
to previo, y rara vez de novo. A menudo se presenta en la sexta década, 
aunque los pacientes con el raro sindrome del nevo displasico pueden 
sufrir melanomas multiples a edades considerablemente inferiores. En 
el diagnéstico diferencial se incluyen los nevos, el melanoma del cuer- 
po ciliar con extensién extraocular, el melanocitoma y el carcinoma 
epidermoide conjuntival pigmentado. La mortalidad global alcanza 
el 19% a los 5 afios y el 30% a los 10 afios. Se producen metastasis en el 


20-30% de los casos, sobre todo en los ganglios linfaticos regionales, 
el pulmon, el cerebro y el higado. Los factores que se asocian a un 
pronéstico peor son la localizacién en la caruncula, el fondo de saco 
o el borde palpebral, y un espesor tumoral de 2 mm o mas. 


Diagnostico 


© Aspecto. Nodulo vascularizado negro o gris que puede estar 
fijado a la epiesclera. A menudo se localiza en el limbo, aunque 
puede originarse en cualquier zona de la conjuntiva (fig. 12.9A). 
Es muy frecuente que se asocie a MAP/NIM-C (fig. 12.9B). 

© Los tumores amelanoticos pueden ser mas dificiles de diagnos- 
ticar (fig. 12.9C). 

© La ecografia en modo B puede ayudar a caracterizar la lesion. 
Las pruebas de extension incluyen una exploracién general, 
analisis de funcion y ecografia hepaticas, radiografia de torax y 
posiblemente tomografia por emisidn de positrones/tomografia 
computarizada (PET/TC) de todo el cuerpo si se dispone de esta 
tecnologia. 

@ La anatomia patolégica muestra atipia de células melanoma- 
tosas con invasién del estroma subepitelial (fig. 12.9D). 
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en una MAP; (C) melanoma amelan6ético; (D) la histologia muestra células de melanoma dentro del epitelio y el estroma 
subepitelial. 
(Por cortesia de C. Barry - fig. A; J. Harry - fig. D.) 


© La biopsia del ganglio centinela ayuda a la estadificacion, 
aunque aun no se ha definido bien su papel. 

Tratamiento 

© Las lesiones circunscritas se tratan mediante reseccién con 
bordes ampliados. Puede producirse una siembra tumoral 
durante la cirugia, por lo que hay que evitar el contacto con el 
propio tumor y usar instrumental nuevo para cerrar el defecto 
conjuntival. 

e 


Algunos autores recomiendan radioterapia coadyuvante en todos 
los casos, incluso aunque la anatomia patoldgica indique que se 
ha resecado la lesidn completa; otra alternativa es aplicar criote- 
rapia al lecho y el tejido circundante. Puede usarse radioterapia 
con haces de protones si hay afectacion de la caruncula o el fornix. 


El melanoma difuso asociado a MAP/NIM-C extensa se trata 
mediante reseccién de los nédulos localizados mas aplicacion 
de mitomicina C 0 crioterapia para el componente difuso. 

Las recurrencias orbitarias se tratan con reseccién local y radio- 
terapia. La exenteracion parece que no mejora la supervivencia, 
por lo que se reserva a aquellos pacientes con enfermedad dise- 
minada y agresiva en los que no se puede salvar el ojo. 

El vemurafenib mejora la supervivencia en los pacientes con 
enfermedad metastdsica que presentan la mutacion BRAF 
V600E (el 50% de los melanomas conjuntivales primarios y 
metastasicos). 

E] melanoma multifocal, la localizacion extralimbica del tumor, 
la afectacion del borde de reseccion y la ausencia de tratamiento 
coadyuvante se asocian a mayor probabilidad de recurrencia. 
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“vic Tumores epibulbares malignos y premalignos 


Neoplasia epidermoide de la superficie 
ocular 


Introduccion 


La neoplasia epidermoide de la superficie ocular (NESO) describe un 
espectro de lesiones del epitelio conjuntival y corneal benignas, prema- 
lignas y malignas de progresion lenta. Suele afectar a ancianos a menos 
que haya alguna enfermedad sistémica predisponente. Entre sus factores 
de riesgo se incluyen la exposicion a luz ultravioleta, una complexion 
palida, la ciclosporina, el tabaco, la exposicién a derivados del petréleo, 
el sida y la xerodermia pigmentaria. En algunos casos se ha implicado al 
VPH, sobre todo el tipo 16. Es extremadamente raro que dé metastasis. 


Diagnostico 


© Sintomas. Tumoracion visible en un ojo, a veces acompafiada 
de sintomas de conjuntivitis. 
© Signos. Son variables y no hay una buena correlacién clinica 


con la gravedad histopatologica. La mayoria tienden a aparecer 


en la hendidura interpalpebral, sobre todo en el limbo, aunque 
puede afectarse cualquier parte de la conjuntiva o la cornea. La 
lesion puede tener un aspecto carnoso, gelatinoso, leucoplasico 
o papilomatoso, a veces con evidentes vasos superficiales 0 
nutricios, y otras aparentemente avascular (figs. 12.10A-C). Es 
rara la extensién intraocular. 


@ Pruebas complementarias. Biomicroscopia por ultrasonidos 
(BMU) 0 tomografia de coherencia éptica (TCO) del segmento 
anterior para valorar la profundidad de la invasion, citologia de 
frotis y citologia de impresion. 
e Anatomia patologica. Muestra el siguiente espectro; las dos 
primeras etapas se denominan también «neoplasia intraepitelial 
conjuntival-corneal» (NICC): 
© Displasia epitelial conjuntival. Células displasicas confinadas 
en las capas basales del epitelio. 

© Carcinoma in situ. Las células displasicas afectan a todo el 
espesor del epitelio. 

© Carcinoma epidermoide. Invasién del estroma subyacente 
(fig. 12.10D). 


Fig.12.10 Neoplasia epidermoide de la superficie ocular. 

(A) Lesion relativamente pequefa; (B) lesi6n gelatinosa mas 
grande tefida con rosa de Bengala; (C) lesi6n con leucoplasia; 
(D) histopatologia de un carcinoma de células escamosas que 
muestra proliferaci6n hacia abajo de un epitelio displasico 
irregular con infiltraci6n del tejido subepitelial. 


(Por cortesia de B. Damato - fig. C; J. Harry - fig. D.) 


74 
a 
mk, 
"a 


A 


es 


ae 
ne 
- 


Pi 


booksmedicos.org 


CAPITULO 


Tumores oculares 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


Tratamiento 


@ La escisién con un margen de 2-4 mm y confirmacién de que 
se ha eliminado toda la lesién, a menudo con cortes congelados 
intraoperatorios, ha sido el tratamiento convencional, aunque 
la reseccion histologica completa se asocia a una frecuencia 
de recidivas del 5-33%. Pueden reducirse las recurrencias con 
medidas coadyuvantes, como crioterapia, braquiterapia o qui- 
mioterapia topica. 

© Quimioterapia topica. Aunque se ha usado tradicionalmente 
como terapia coadyuvante, también puede emplearse como 
tratamiento principal para evitar la cicatrizacién y la lesién de 
las células madre asociadas a la reseccién extensa, o bien para 
reducir el tamafio tumoral antes de la cirugia o tratar las recidi- 
vas. Pueden utilizarse colirios de mitomicina C, 5-fluorouracilo 
e interferon a-2b; los dos ultimos suelen ser mejor tolerados. 


Lesiones linfoproliferativas 


Introduccion 


La lesion linfoproliferativa mas comun de la conjuntiva es la hiper- 
plasia linfoide reactiva, una proliferacién de células B y C con 
formacion de foliculos germinales. El linfoma conjuntival puede 
surgir de novo, por extension de un linfoma orbitario 0 asociado a 
un linfoma sistémico en el momento del diagnéstico (hasta el 30%). 
La mayoria de los linfomas conjuntivales proceden de células B, 
se originan en el tejido linfoide asociado a las mucosas (MALT) y 
tienden a ser de progresién larvada. 


Diagnostico 


@ Sintomas. Tumoracion indolora, enrojecimiento 0 irritacion, a 
menudo bilateral, en cuyo caso hay mas probabilidad de afecta- 
cion sistémica. Otros posibles sintomas serian ptosis y diplopia. 

© Signos. Se observa un infiltrado movil de color salmon 0 car- 
noso que crece lentamente sobre la superficie epibulbar o en 


los fondos de saco ( 2.11A y B). En raros casos, una lesién 


difusa puede simular una conjuntivitis cronica. 

© Biopsia. Necesaria para confirmar el diagndstico; también debe 
biopsiarse el ojo no afectado (fornix inferior). 

© Pruebas complementarias para detectar afectacion sistémica. 


Tratamiento 


©@ La enfermedad sistémica se tratara como convenga; en 
estos casos no siempre se requiere un tratamiento local de la 
conjuntiva. 
Radioterapia externa. 

© Otras opciones son quimioterapia, reseccion de lesiones peque- 
fias con tratamiento coadyuvante, crioterapia o inyecciones 
intralesionales de interferén a-2b o rituximab. 


Sarcoma de Kaposi 


E] sarcoma de Kaposi es un tumor de crecimiento lento que suele 
encontrarse en pacientes con sida, aunque ocasionalmente se da 
en ancianos o tras terapia inmunosupresora prolongada. Se ve una 


Fig. 12.11 Lesiones linfoproliferativas conjuntivales. 
(A) Linfoma epibulbar; (B) gran linfoma conjuntival. 


placa o nédulo vascular de color rojo intenso o purpura (fig. 12.12), 
que a veces se parece (0 se asocia) a una hemorragia conjuntival. 
La histopatologia revela una proliferacion de células fusiformes, 
canales vasculares y células inflamatorias. Si se requiere tratamiento, 
debe optimizarse la terapia sistémica para el sida, afiadiendo de 
forma opcional radioterapia local, reseccién 0 quimioterapia local 
0 sistémica. 


TUMORES DE IRIS 


Nevos del iris 


Los nevos del iris son proliferaciones de melanocitos en el estroma 
superficial del iris, que se ven como lesiones pigmentadas soli- 
12.13A-D). Alteran 
la arquitectura normal del iris. El nevo difuso es caracteristico de la 


tarias planas o de prominencia variable (figs. 


melanocitosis ocular congénita y del sindrome del nevo iridiano (de 
Cogan-Reese; v. capitulo 10). La tasa de malignizacion alcanza el 8% 
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Fig. 12.12 Sarcoma de Kaposi conjuntival. 


a los 15 afios; los factores de riesgo son la edad joven (menos de 
40 afios), la localizacién inferior, el sangrado de la lesién, la afec- 
tacion difusa del iris, los bordes desflecados y el ectropidn uveal. 
Deben vigilarse de por vida, y documentar su aspecto mediante 


examen con lampara de hendidura y fotografia. En las revisiones 
también debe explorarse el fondo de ojo, ya que el nevo del iris es 
un marcador de todas las formas de melanoma uveal. 


Pecas (efélides) del iris 


Las pecas (efélides) del iris son lesiones superficiales menores que 
los nevos, sin elevacion ni distorsidn (fig. 12.14A; v. fig. 12.13A), 
que muestran hiperpigmentacién de los melanocitos, pero con un 
numero normal de células. 


Manchas de Brushfield 


Son pequefias motas blanquecinas en la periferia del iris que se 
disponen en un anillo concéntrico (fig. 12.14B). Son especialmente 
frecuentes en el sindrome de Down, aunque también pueden ser 
un hallazgo normal en iris claros. Estin compuestas por una leve 
hiperplasia focal rodeada por un anillo de hipoplasia y no tienen 
potencial maligno (v. también capitulo 9). 


Nodulos de Lisch 


Son pequefios ndédulos bien definidos (figs. 12.14C y D) que se 
encuentran en ambos ojos de practicamente todos los pacientes 
con neurofibromatosis de tipo 1 (v. capitulo 19). 


{D) 


Fig. 12.13 Nevo de iris. (A) Lesi6n pequefa con leve ectropi6n uveal; también se observan algunas pecas; (B) nevo mas 
grande; (C) nevo sospechoso con vasos muy ostensibles; (D) nevo en el angulo de la camara anterior. 


(Por cortesia de C. Barry - fig. B.) 
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Fig. 12.14 (A) Pecas del iris; (B) manchas de Brushfield; (C) y (D) nédulos de Lisch en iris de diferentes colores. 


(Por cortesia de R. Bates - fig. B.) 


Melanoma de iris 


Introduccion 


Alrededor del 8% de los melanomas uveales se originan en el iris. 
Su pronéstico es relativamente bueno, ya que solo un 5% de los 
pacientes sufriran metastasis a los 10 afios del tratamiento. Entre 
los factores que se asocian o predisponen a los melanomas uveales 
se encuentran la piel y el iris poco pigmentados, la existencia de 
nevos cutaneos abundantes y/o atipicos (displasicos), los nevos del 
iris o la coroides, la melanocitosis ocular y oculodérmica (nevo de 
Ota) congénita, y el melanocitoma uveal. La exposicién solar crénica 
y las soldaduras son factores de riesgo ambientales. Se presentan 
tipicamente a edades medias, una década antes que los melanomas 
del cuerpo ciliar y la coroides. 


Diagnostico 


© Sintomas. Es tipico que el paciente note o se detecte en una 
revision ocular que ha crecido un nevo. Los signos sospechosos 
de malignizacién son el aumento de tamafio (fig. 12.15) y la 
presencia de vascularizacion ostensible (v. fig. 12.13C). 


(2) 


oO 


Signos 


Nodulo pigmentado (fig. 12.16A) 0 no pigmentado 
(fig. 12.16B) de no menos de 3 mm de diametro y 1 mm de 
grosor, localizado tipicamente en la mitad inferior del iris y 
acompafiado a menudo de vasos sanguineos superficiales. 
Ocasionalmente se observa distorsién pupilar, ectropién 
uveal y catarata localizada, aunque también pueden ocurrir 
con los nevos. 

Suele crecer lentamente, extendiéndose sobre la superficie 
del iris. 

Puede haber infiltracién del angulo y el cuerpo ciliar anterior, 
y es rara la extensidén extraescleral (fig. 12.16C). 

Puede haber complicaciones, como hipema, catarata y glaucoma. 


Anatomia patoldgica. En la mayoria de los casos existe una 


infiltracién difusa de células fusiformes (v. mas adelante) de 
bajo grado de malignidad (fig. 12.16D). Un pequefio porcentaje 
de tumores presentan un componente de células epitelioides y 


pueden ser mas agresivos. 


BMU para descartar afectacién del cuerpo ciliar. 


Biopsia por puncion. Puede realizarse antes de una interven- 


cidn quirurgica mas amplia. 


Deben pedirse pruebas complementarias sistémicas. 
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Fig. 12.15 Crecimiento de un melanoma de iris a lo largo de 
varios anos. 
(Por cortesia de C. Barry.) 


Tratamiento 


@ Iridectomia en sector para los tumores pequefios e iridoci- 
clectomia en casos con invasion del angulo. 

© Radioterapia con placa radiactiva (braquiterapia) 0 irradiacion 
externa con haces de protones. 

e@ Enucleacién. Puede ser necesaria en tumores de crecimiento 
difuso si no se puede aplicar radioterapia. 

© Seguimiento por la posibilidad de recurrencia y metastasis. 


Tumores metastasicos 


Las metastasis iridianas (figs. 12.17A y B) son raras; se caracterizan 
por una o mas masas blancas, rosadas 0 amarillentas de crecimiento 
rapido que pueden asociarse a uveitis anterior y ocasionalmente a 
hipema. Entre los tumores primarios mas frecuentes se encuentran 
los canceres de mama y pulmon, y el melanoma cutaneo. 


Otros tumores de iris 


@ Xantogranuloma juvenil. Es una rara enfermedad granuloma- 
tosa idiopatica de la primera infancia que afecta a la piel, mus- 
culos, estomago, glandulas salivales y otros organos. La afecta- 
cién del iris se caracteriza por una lesién amarilla localizada 0 
difusa (fig. 12.18A) que puede asociarse a hipema espontaneo 
0, con menor frecuencia, a uveitis anterior y glaucoma. Se trata 
con corticoides tépicos. 

© Leiomioma. Tumor benigno extremadamente raro que se 
origina a partir del musculo liso. Su aspecto es similar al del 
melanoma amelanético (fig. 12.18B). 

© Melanocitoma. Masa nodular muy pigmentada con superficie 
musgosa y granular que casi siempre se localiza en el iris peri- 
férico (fig. 12.18C). Puede sufrir una necrosis espontanea con 
siembras en el estroma del iris 0 el Angulo de la camara anterior 
y la resultante elevacion de la presién intraocular. 

@ Tumores vasculares. Se han descrito diversos tipos, y el mas 
frecuente es el hemangioma racimado (comunicacion arterio- 
venosa), que se ve tipicamente como un gran vaso dilatado o 
un racimo de uvas (figs. 12.18D y E). 


QUISTES DEL IRIS 


Los quistes del iris son lesiones raras. La TCO del segmento anterior 


y la BMU son especialmente utiles para diferenciar algunos de ellos 
de los tumores del cuerpo ciliar. 
© Quistes epiteliales primarios 

© Proceden del epitelio pigmentado iridiano o iridociliar. 

oO El 75% se localizan en el iris periférico, donde forman 
abultamientos lisos cupuliformes (fig. 12.19A) que se ven 
mejor mediante gonioscopia (fig. 12.19B). Las lesiones en la 
zona media también pueden abultar el iris, y a veces se ve 
su pared al dilatar la pupila. Los quistes del borde pupilar 
(la localizacion menos frecuente) son muy pigmentados y a 
menudo alargados. 

© Raramente pueden dislocarse y flotar libremente en la cama- 
ra anterior 0 el vitreo (fig. 12.19C). 

oO Lainmensa mayoria son asintomaticos e inocuos. Rara vez, 
un quiste grande puede obstruir la vision y hay que colap- 
sarlo mediante fotocoagulacién. 

© Quistes estromales primarios. Pueden ser congénitos (mas 
agresivos) 0 adquiridos. 

© Estructura solitaria unilateral con una pared anterior lisa y 
transhicida sobre el iris 0 en su interior (fig. 12.19D). A veces 
contienen detritos visibles. 

© Pueden permanecer estables durante muchos afios antes de 
crecer, y en ocasiones se rompen. 
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Fig. 12.16 Melanoma de iris. (A) Melanoma de iris tipico; 
(B) tumor amelanotico; (C) invasi6n del angulo y extensién 
extraescleral; (D) la histopatologia muestra infiltraci6n de 
todo el espesor del estroma. 


(Por cortesia de C. Barry - figs. A y C; J. Harry y G. Misson, de Clinical 
Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - fig. D.) 


Fig. 12.17 Metastasis iridianas. (A) Metastasis de cancer de mama; (B) multiples depdsitos pequefos. 
(Por cortesia de PR Saine - fig. A; B. Damato - fig. B.) 
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Fig. 12.18 (A) Xantogranuloma juvenil de iris; (B) leiomioma; (C) melanocitoma; (D) hemangioma racimoso; (E) vasos nutricio y de 
drenaje de la lesion en (D). 
(Por cortesia de B.J. Zitelli y H.W. Davis, de Atlas of Pediatric Physical Diagnosis, Mosby 2002 - fig. A; B. Damato - fig. B.) 
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Fig. 12.19 Quistes primarios del iris. (A) Sutil elevacién cupuliforme del iris periférico por un quiste epitelial; (B) gonioscopia de 
la lesion en (A); (€) quiste epitelial dislocado en el angulo; (D) quiste estromal de gran tamafo. 
(Por cortesia del Centre for Eye Health, Sydney - fig. A; J. McAllister - fig. D.) 


© La mayoria de los quistes congénitos requieren tratamiento ITUMORES DELCUERPOCILIAR 
mediante aspiracién 0 reseccién quirurgica. La esclerosis TU M 0 RES DEL CU ERPO cl LIAR 


con etanol puede evitar la necesidad de extirparlos. 


2 ® Quistes secundarios Melanoma del cuerpo ciliar 

g © Quistes traumaticos (fig. 12.20A) que aparecen por la intro- 

2 duccién ae células eEmehiales de la conjuntiva o la cornes Introduccion 

3 sobre el iris tras un traumatismo penetrante o quirurgico. 

: A menudo aumentan de tamajio y dan lugar a edema corneal, Los melanomas del cuerpo ciliar representan alrededor del 12% de 
E uveitis anterior o glaucoma. todos los melanomas uveales. Sus factores de riesgo son idénticos a 
4 © Eluso prolongado de midticos de accién prolongada puede _los del melanoma de iris. Suelen presentarse en la sexta década con 
S asociarse a multiples quistes, normalmente pequefios y bila- sintomas visuales, aunque en ocasiones se descubren por casualidad; 
s terales, en el borde pupilar (fig. 12.20B). Puede prevenirsesu. a menudo se diagnostican tardiamente, porque la lesion puede 
3 aparicion mediante el uso concomitante de fenilefrina topica pasarse facilmente por alto. Hay que distinguirlos principalmente 
8 al 2,5%. de los quistes iridociliares, aunque el sindrome de derrame uveal 
3 O Los quistes parasitarios son extremadamente raros. puede causar problemas diagndsticos que deben resolverse mediante 
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Fig. 12.20 Quistes del iris secundarios. (A) Quiste traumatico; 
(B) quistes en el borde pupilar por tratamiento con miéticos. 
(Por cortesia de S. Chen - fig. A; R. Bates - fig. B.) 


pruebas de imagen. Otros tumores del cuerpo ciliar son extrema- 
damente raros e incluyen el melanocitoma, meduloepitelioma, 
metastasis, adenocarcinoma, adenoma, neurilemoma y leiomioma. 


Diagnostico 


@ Signos 

oO Los tumores grandes pueden visualizarse tras dilatar la 
pupila (fig. 12.21A). 

© Vasos epiesclerales ostensibles (vasos centinela) por encima 
(fig. 12.21B). 

oO Laerosién a través de la raiz del iris puede asemejarlos a un 
melanoma iridiano, y la extensidn extraocular a través de los 
vasos esclerales, a un melanoma conjuntival (fig. 12.21C). 

o El desplazamiento del cristalino (fig. 12.21D) puede causar 
astigmatismo, subluxacion o catarata. 

@ Pruebas complementarias 

oO Exploracién con lente de tres espejos y oftalmoscopia bino- 
cular indirecta. 

© Gonioscopia para detectar invasion del Angulo. 

© Biomicroscopia por ultrasonidos. 


o En casos seleccionados puede ser util la biopsia de tipo 
escisional, incisional o por puncidn. El estudio genético 
puede ser util para determinar la probabilidad de metastasis 
(v. melanoma coroideo). 

© Pruebas complementarias para detectar afectacidn sistémica, 
especialmente hepatica. 


Tratamiento 


© Iridociclectomia 0 esclerouvectomia para tumores de tama- 
fio pequefio o mediano que no afecten a mas de un tercio del 
Angulo. Las posibles complicaciones quirurgicas son despren- 
dimiento de retina, hemorragia vitrea, catarata, subluxacion del 
cristalino, hipotonia y reseccién incompleta. 

© Radioterapia mediante braquiterapia o irradiacion con haces 
de protones. 

@ Enucleacién. Puede ser necesaria para tumores grandes. 

© Tratamiento sistémico si se demuestra la existencia de metastasis. 


Meduloepitelioma 


El meduloepitelioma (antes llamado «dictioma») es una rara neopla- 
sia embrionaria que surge a partir de la capa interna del caliz dptico 
y puede ser benigna o maligna. Suele presentarse en la primera 
década con pérdida de vision, dolor, fotofobia, leucocoria 0 prop- 
tosis en casos avanzados. Se ve una masa blanca, rosada, amarilla 0 
marron en el cuerpo ciliar, retrocristaliniana o en la camara anterior 
(figs. 12.22A y B). Puede ser necesaria la enucleacién. 


TUMORES COROIDEOS 


Nevos coroideos 


Los nevos coroideos aparecen en el 5-10% de los blancos, y son raros 


en razas de piel mas oscura. Crecen principalmente durante los afios 
prepuberales y muy raramente en la vida adulta. Por este motivo, 
cualquier crecimiento clinicamente detectable debe hacer sospechar 
malignidad. El riesgo de malignizacion durante el tiempo de vida es 
hasta del 1%, segtin los datos de un centro terciario. Histopatolégi- 
camente, el tumor esta compuesto por una proliferacién de células 
melanociticas fusiformes dentro de la coroides (fig. 12.23A). Es 
fundamental identificar los signos que indican mayor probabilidad 
de malignidad; al igual que en el melanoma cutaneo, el tratamiento 
precoz se asocia a un riesgo significativamente menor de metas- 
tasis. La ausencia de cambios durante un periodo prolongado no 
garantiza que una lesién no pueda progresar en el futuro, ya que se 
ha informado de nevos que han crecido repentinamente tras muchos 
afios de estabilidad. 


Diagnostico 


© Sintomas. La inmensa mayoria son asintomaticos y se detectan 
en una revision rutinaria. 
@ Signos 
oO Lesién generalmente retroecuatorial, ovalada o circular, 
de color marron o gris pizarra con bordes desflecados mal 
definidos (figs. 12.23B y C). 
© Son tipicas las drusas sobre su superficie. 
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Fig. 12.21 Melanoma del cuerpo ciliar. (A) Tumor visto mediante oftalmoscopia; (B) vasos «centinela» en el mismo cuadrante 
del tumor; (C) extensi6n extraocular; (D) tumor que presiona sobre el cristalino. 
(Por cortesia de B. Damato - fig. B; R. Curtis - fig. D.) 


Fig. 12.22 Meduloepitelioma. (A) Masa quistica marron en el cuerpo ciliar; (B) afectaci6n del segmento anterior. 
(Por cortesia de R. Curtis - fig. A.) 
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Fig. 12.23 Nevo coroideo. (A) La histologia muestra proliferaci6n de melanocitos en la coroides que respeta la coriocapilar; 
(B) pequefnio nevo plano tipico con bordes desflecados, drusas en su superficie y un halo sutil amplio; (€) nevo peripapilar; 
(D) nevo con drusas superficiales y halo bien definido; (E) y (F) pigmento naranja en su superficie. 

(Por cortesia de J. Harry - fig. A.) 


oO Esmuy frecuente que tenga un halo hipopigmentado (fig. 12.23D). © Vacio acustico en la ecografia. 
oO Puede haber lesiones amelandticas. oO Sintomas como fotopsias o vision borrosa. 
© Caracteristicas sospechosas de melanoma incipiente © Grosor mayor de 2 mm; diametro mayor de 5 mm. 
© Presencia sobre su superficie de pigmento naranja (lipofus- o Ausencia de drusas. 
cina; figs. 12.23E y F). oO Borde a menos de 3 mm de la papila dptica. 
© Liquido subretiniano asociado. © Ausencia de halo. 
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Fig. 12.24 Pruebas de imagen de nevos coroideos. (A) TCO; (B) y (C) retinografia e imagen de autofluorescencia del fondo de 
un nevo peripapilar que muestra una Ilamativa hiperautofluorescencia de la sutil pigmentaci6n anaranjada; (D) ecografia en 
modo B. 

(Por cortesia de M. Karolczak-Kulesza - fig. D.) 


Tratamiento 


@ Pruebas complementarias 
© Fotografia de la lesion. 


; ; ; © Retinografia y TCO o ecografia basales, con revisiones perid- 
oO LaTCO (f A) es util para medir el grosor de la lesion, 


dicas indefinidamente. 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


asi como para detectar la presencia sutil de liquido asociado 


: : ee © La periodicidad de las revisiones depende del grado de sos- 
(un factor de alto riesgo). Las alteraciones retinianas secun- peck: 
darias tienden a ser mas acusadas sobre un melanoma que : 
© Sin rasgos sospechosos: a los 6 meses hasta que se compruebe 
sobre un nevo. : es 
; ; que es estable (p. ej., 1 afio), luego revisiones anuales. 
oO Laautofluorescencia del fondo de ojo (AFF) (fig ByC) : 
j : a eae : ; © Uno o dos signos sospechosos: 4-6 meses. 
puede demostrar pigmento naranja sutil dificil de discernir ey feo ae 
. © Tres o mas signos sospechosos: valore la derivacién a un 
clinicamente; los nevos pueden tener un aumento parcheado 2 5 ; 
: iat : especialista en oncologia ocular. 
de la autofluorescencia, pero la aparicién de una intensa elie . a ' 
© Crecimiento. Si se demuestra que la lesién ha crecido 


hiperautofluorescencia difusa intensa o incluso confluente 
es un marcador diagnéstico de melanoma. 
© La angiografia fluoresceinica (AGF) no es util para diferen- 
ciar entre melanoma y nevo. 
oO Laecografia (fig. 12.24D) muestra una lesion aplanada o lige- 
ramente elevada con una alta reflectividad actstica interna; 
el vacio acustico es un factor de riesgo de progresién. Debe 


medirse el grosor de la lesion. 


(figs. 12.25A y B) 0 existen caracteristicas muy sospechosas, 
generalmente conviene considerar que la lesidn es un melanoma 
y tratarla como tal. 


El melanoma coroideo es el cancer primario intraocular mas fre- 


cuente en adultos, y da cuenta del 80% de todos los melanomas 


ukstsu lTumores coroideos 
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Fig. 12.25 Crecimiento de un nevo a lo largo de 5 anos. 
(Por cortesia de S. Chen.) 


uveales, aunque sigue siendo relativamente raro. Los factores predis- 
ponentes son los mismos del melanoma de iris (anteriormente). La 
incidencia es maxima hacia los 60 afios de edad. Histopatoldgica- 
mente se observan células fusiformes (fig. 12.26A) y epitelioides 
(fig. 12.26B); las primeras se disponen en haces y tienen mejor 
prondstico; las células epitelioides son mas grandes y pleomorfas, 
con mas figuras de mitosis. El tumor esta compuesto a menudo 
exclusivamente por células fusiformes o una mezcla de células 
fusiformes y epitelioides. Las lesiones pueden penetrar a través de 
la membrana de Bruch y el epitelio pigmentario retiniano (EPR) y 
herniarse al espacio subretiniano, adoptando clasicamente la forma 
de champifion (fig. 12.26C). La invasion de canales esclerales y 
venas vorticosas puede dar lugar a diseminacioén hacia la orbita. Las 
metastasis normalmente se localizan en el higado, hueso y pulmén; 
solo en alrededor del 1-2% de los pacientes se detectan metastasis 
cuando se diagnostica el tumor. La mortalidad alcanza hasta el 
50% a los 10 afios; entre los factores de mal prondstico se incluyen 


pee ft 


Fig. 12.26 Histologia del melanoma coroideo. (A) Células 
fusiformes: células fusiformes compactas con membranas 
celulares mal diferenciadas y nucleos ovalados delgados 
o rechonchos; (B) células epitelioides: grandes células 
pleomorfas con membranas celulares bien definidas, 
grandes nucleos vesiculares con nucléolos ostensibles y 
abundante citoplasma; (C) penetracion de la membrana de 
Bruch en forma de champinén. 


(Por cortesia de J. Harry - figs. A y B; J. Harry y G. Misson, de Clinical 
Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - fig. C.) 


ciertas caracteristicas anatomopatoldgicas (p. ej., gran numero de 
células epitelioides, actividad mitotica), las dimensiones grandes 
del tumor, las caracteristicas genéticas de las células tumorales 
(p. ej., las mutaciones somaticas en el gen supresor de tumores 
BAP1, presentes en casi el 50% de los melanomas uveales, implican 
mayor probabilidad de metastasis), la extensidn extraescleral y la 
localizacion anterior. 
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Diagnostico 


Sintomas. A menudo es asintomatico, y el tumor se detecta por 

casualidad en un examen rutinario del fondo de ojo; también 

puede haber gran variedad de trastornos visuales en funcion de 
las caracteristicas de la tumoracion. 

Signos 

© Masa subretiniana solitaria y prominente en forma de cupula, 
con color gris parduzco (fig. 12.27A) o rara vez amelanotica 
(fig. 12.27B); es rara la infiltracion difusa. 

oO Aproximadamente el 60% se localizan a menos de 3 mm de 
la papila dptica (fig. 12.27C) o la fovea. 

© Son frecuentes los cimulos de pigmento naranja en su super- 
ficie (fig. 12.27D). 

© Siel tumor atraviesa la membrana de Bruch, adopta el aspec- 
to de champifion (v. figs. 12.26C y 12.29C). 

o Amenudo hay hemorragias y liquido subretiniano asociados 
(fig. 12.27E); el ultimo puede producir un desprendimiento 
bulloso (fig. 12.27F) que oculte la lesion subyacente. 

© Otros signos que pueden verse son vasos centinela (fig. 12.28), 
pliegues coroideos, inflamacion, rubeosis del iris, glaucoma 
secundario y catarata. 


Diagnostico diferencial 


Lesiones pigmentadas 

oO El nevo coroideo suele mostrar abundantes drusas superfi- 
ciales, sin desprendimiento de retina seroso y poco o ningin 
pigmento naranja. 

oO El melanocitoma es muy pigmentado y suele localizarse en 
la papila dptica. 

© Lahipertrofia congénita del EPR es plana, a menudo de color 
gris negruzco, y tiene un borde bien definido y lagunas en 
su interior. 

© Hemorragia en el espacio subretiniano o supracoroideo, 
por ejemplo por neovascularizacién coroidea (NVC) o un 
macroaneurisma arterial retiniano. 

oO El melanoma cutaneo metastasico tiene superficie lisa, color 
marron claro, bordes mal definidos, desprendimiento de reti- 
na extenso y a menudo antecedentes de un tumor maligno. 

Lesiones no pigmentadas 

oO El hemangioma coroideo circunscrito es tipicamente pos- 
terior, rosado, cupuliforme y de superficie lisa. 

oO Las metastasis a menudo se asocian a desprendimiento de 
retina exudativo. 

© Granuloma coroideo solitario, por ejemplo, sarcoidosis, 
tuberculosis. 

oO Escleritis posterior, que puede presentarse como una lesion 
grande prominente, pero que, a diferencia del melanoma, 
con frecuencia produce dolor. 

oO Gran lesiédn neovascular coroidea elevada, que puede ser de 
localizacién excéntrica, normalmente en la regién preecuato- 
rial temporal; se asocia tipicamente a exudados y hemorragias 
recientes, signos que rara vez acompafian a un melanoma. 

oO Unaampolla prominente de la vena vorticosa se caracteriza 
por una pequefa lesién lisa, marron y en forma de cupula 
que desaparece al presionar sobre el ojo. 


CAPITULO 


Tumores oculares 


Pruebas complementarias 


La exploracién suele bastar para establecer el diagnostico en la 


mayoria de los casos. 


AGE. Tiene valor diagndéstico limitado porque no hay un patron 
patognomonico. Los hallazgos mas habituales son una circula- 
cién tumoral intrinseca («doble»; fig. 12.29A), la fluorescencia 
moteada durante la fase arteriovenosa y la extravasacion difusa 
con tincion en las fases tardias. No obstante, la AGF puede 
ayudar en el diagnéstico diferencial de lesiones parecidas. 
Ecografia. Permite conocer las dimensiones de la lesion y detec- 
tar tumores en presencia de opacidad de medios y desprendi- 
miento de retina exudativo; también puede demostrar extension 
extraocular. Los hallazgos caracteristicos son la homogeneidad 
interna con reflectividad baja o media, la excavacion coroidea 
(fig. 12.29B) y el ensombrecimiento de la érbita; es tipica una 
zona basal actisticamente plana, que se denomina «vacio acts- 
tico», y se debe a la mayor homogeneidad tisular en esta area. 
La configuracién «en champifién» (fig. 12.29C) es casi patog- 
noménica cuando aparece. 

AFF. La hiperautofluorescencia intensa difusa o confluente, 
cuando aparece, es un marcador diagnostico util de melanoma. 
TCO. Permite medir la lesion y puede demostrar liquido 
subretiniano asociado, a menudo antes de que sea clinicamen- 
te aparente. Frecuentemente se aprecian cambios retinianos 
secundarios por encima de la lesion. 

Angiografia con verde de indocianina (AVI). Suele mos- 
trar hipofluorescencia durante toda la prueba y aporta mas 
informacién que la AGF sobre la extensién del tumor, gracias 
a que hay menos interferencia del EPR. 

La resonancia magnética (RM) (fig. 12.29D) puede demostrar 
extension extraocular y ayudar al diagnostico diferencial. 
Biopsia. Puede ser util si no se alcanza un diagndstico median- 
te métodos menos invasivos. Se lleva a cabo por puncién o 
mediante un sistema de vitrectomia de 25 G, y este ultimo 
proporciona una muestra mayor. 

E] andlisis genético del tumor se esta volviendo cada vez mas 
importante para el tratamiento, sobre todo en relacion con el 
prondstico; las metastasis se producen casi exclusivamente con 
ciertos perfiles genéticos. 

Las pruebas complementarias sistémicas tienen como objetivo 
principal detectar diseminacién metastdsica, aunque también 
pueden servir para descubrir un tumor primario en otro sitio si 
se sospecha una metastasis coroidea. Las mas importantes son la 
ecografia del higado y los andlisis de funcion hepatica. La radio- 
grafia de torax rara vez muestra metastasis pulmonares si no 
hay afectacion del higado. No se ha establecido todavia bien el 
valor comparativo de la PET/TC de cuerpo entero; tiene mayor 
sensibilidad para detectar enfermedad metastasica, sobre todo 
lesiones extrahepaticas, pero implica una dosis de radiacién 
ionizante considerable. 


Tratamiento 


El objetivo del tratamiento es evitar que quede un ojo ciego y dolo- 


roso, procurando conservar tanta vision como sea posible. No se 


conoce bien hasta qué punto el tratamiento ocular influye en la 
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Fig. 12.27 Melanoma coroideo. (A) Melanoma pigmentado tipico; (B) lesi6n amelandtica; (C) melanoma de papila dptica; 
(D) pigmento naranja por encima; (E) hemorragia y exudaci6n asociadas; (F) abundante liquido subretiniano con 
desprendimiento bulloso. 

(Por cortesia de C. Barry - figs. A, C y E; B. Damato - figs. D y F.) 


booksmedicos.org 


CAPITULO 


Tumores oculares 491 


supervivencia, aunque hay pruebas de que, en general, el riesgo 

de metastasis es menor con los tumores pequefios incipientes. El 

tratamiento se individualizara segun las caracteristicas particulares 

del tumor y del paciente (p. ej., estado general de salud, preferencias, 

situacidn del otro ojo). 

© Braquiterapia (radioterapia con placa epiescleral). Puede usarse 
en tumores menores de 20 mm de didmetro basal y hasta 10 mm 
de grosor en los que exista una posibilidad razonable de con- 
servar la vision. La supervivencia es similar a cuando se realiza 
una enucleacién. Se sutura una placa a la esclera (fig. 12.30A) 
durante varios dias seguin la dosis requerida; el tumor empieza a 
remitir al cabo de 1-2 meses después y sigue haciéndolo durante 
varios afios, dejando una cicatriz pigmentada plana o en cupula 


; ; j (figs. 12.30B y C). Las complicaciones incluyen catarata, papilo- 
Fig. 12.28 Melanoma coroideo con vasos centinela 


en el exterior. 
(Por cortesia de C. Barry.) 


patia (con o sin neovascularizacion papilar) y retinopatia por 
radiacion. La liberacion de citocinas por el tumor irradiado 
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Fig. 12.29 Pruebas de imagen en melanoma coroideo. (A) AGF en fase precoz de un tumor «en champinhdn» que muestra 
«doble circulacién»; (B) ecograffa en modo B de un tumor cupuliforme en la que se aprecia excavacidn coroidea; (C) ecografia 
en modo B de un tumor «en champifdén»; (D) RM ponderada en T1 de un melanoma (flecha blanca) con extensi6n extraocular 
(flecha negra). 

(Por cortesia de B. Damato - figs. A y B; S. Milewski - fig. C; M. Karolczak-Kulesza - fig. D.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacin es un delito. 
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Fig. 12.30 Braquiterapia en melanoma coroideo. 

(A) Colocaci6n de la placa; (B) tumor amelanotico antes del 
tratamiento; (C) lesi6n pigmentada mas pequenia después 
del tratamiento. 


(Por cortesia de S. Chen - fig. A; C. Barry - figs. B y C.) 


puede causar retinopatia y otros problemas («sindrome téxico 
tumoral») que requieran un tratamiento especifico (p. ej., endo-/ 
exorresecién, corticoides/anti- VEGF intravitreos). 

© Radioterapia externa. La irradiacién fraccionada con particulas 
cargadas como protones consigue una mayor dosis en el tumor, 
respetando relativamente los tejidos adyacentes; se emplea para 
tumores en los que no se puede aplicar braquiterapia debido a 
su gran tamafio o localizacion posterior. Para enfocarlo mejor se 
suturan marcadores radiopacos de tantalio a la esclera. La regre- 
sion es mas lenta que con la braquiterapia, pero la supervivencia 
es comparable. Las complicaciones intraoculares son similares, 
pero pueden verse efectos adversos extraoculares, como pérdida 
de pestafias, despigmentacion palpebral y queratitis. 

© Laradioterapia estereotactica emplea multiples haces colima- 
dos desde diferentes direcciones, de forma sucesiva 0 simulta- 
nea, para que solo el tumor reciba una dosis alta de radiacién. 
Es relativamente eficaz, aunque puede cursar con una tasa 
comparativamente mayor de complicaciones. 

© Latermoterapia transpupilar (TTT) usa un haz de laser infra- 
rrojo para inducir necrosis de las células tumorales, mds que 
coagulacion. Esta indicada para tratar tumores pequefios si no 
se puede aplicar radioterapia por un mal estado general. Puede 
usarse como coadyuvante de la radioterapia, sobre todo si hay 
exudacién que amenace la visién. La respuesta del tumor es 
gradual: la lesion empieza oscureciéndose y aplanandose para 
desaparecer finalmente, dejando la esclera desnuda. Las posibles 
complicaciones incluyen traccion retiniana, formacién de des- 
garros retinianos con desprendimiento de retina regmatdgeno, 
oclusion vascular y neovascularizaci6n. Son frecuentes las recu- 
rrencias locales, sobre todo si el tumor es grueso 0 amelanotico, 
o bien si afecta al borde papilar. 

© Coroidectomia transescleral. Es una operacion técnicamente 
dificil que puede emplearse en casos muy seleccionados de 
tumores demasiado gruesos para responder a la radioterapia, 
pero de menos de 16 mm de didmetro. Puede haber complica- 
ciones, como desprendimiento de retina, hipotonia, dehiscencia 
de la herida y recidiva tumoral local. 

© Enucleacién. Indicada en casos con tumor de gran tamajio, 
invasion de la papila optica, afectacion extensa del cuerpo ciliar 0 
el angulo, pérdida irreversible de vision util y escasa motivacion 
para conservar el ojo. Es esencial realizar una oftalmoscopia tras 
colocar los pafios quirtirgicos para verificar que se va a extirpar 
el ojo correcto. La manipulacion del ojo debe ser minima. Son 
raras las recurrencias orbitarias si no hay extension extraocular 
del tumor 0, cuando la hay, se extirpa completamente. 

© Quimioterapia sistémica. No se ha demostrado que sea bene- 
ficiosa en casos sin indicios de diseminacién metastasica. 


Hemangioma coroideo circunscrito 


E] hemangioma coroideo circunscrito (HCC) es un tumor for- 
mado por conductos vasculares de diversos tamafios dentro de la 
coroides (fig. 12.31A). No se asocia a enfermedad sistémica. Puede 
permanecer quiescente durante toda la vida o causar sintomas, 
normalmente en los primeros afios de la edad adulta, debido a un 
desprendimiento de retina exudativo. Puede crecer lentamente a lo 
largo de muchos afios. 
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Fig. 12.31 Hemangioma coroideo circunscrito. (A) Histologia (v. texto); (B) aspecto clinico; (€) metaplasia fibrosa superficial; 
(D) la AGF en fase precoz muestra hiperfluorescencia; (E) la AVI presenta hiperfluorescencia precoz; (F) la ecografia 

en modo B revela una lesi6n acusticamente sdlida con una superficie anterior nitida y gran reflectividad interna. 

(Por cortesia de J. Harry - fig. A; R Gili - figs. B, D y E; B. Damato - figs. C y F) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 
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Diagnostico 


@ Signos 

O Masa ovalada anaranjada en el polo posterior de bordes mal 
definidos que se confunden con la coroides circundante 
(fig. 12.31B); la mediana del diametro de la base es de 6 mm 
y la del espesor es de 3 mm. 

© Suele haber liquido subretiniano en los casos sintomaticos. 

oO Puede haber complicaciones, como metaplasia fibrosa 
superficial (fig. 12.31C), degeneracion cistoide de la retina, 
degeneracién del EPR y fibrosis subretiniana. 

© TCO. La retina por encima puede ser normal o mostrar liquido 
subretiniano e intrarretiniano, retinosquisis y atrofia. 

e@ AGF. Revela hiperfluorescencia moteada precoz (fig. 12.31D) e 
hiperfluorescencia tardia difusa pero intensa. 

@ AVI. Proporciona informacién diagnéstica util, y son eviden- 
tes vasos tumorales altamente fluorescentes en la fase arterial 
(fig. 12.31E) y una hipofluorescencia difusa mas tardia. 

e@ AFF. La lesion en si muestra poca o ninguna hiperautofluores- 
cencia. El pigmento naranja y el liquido subretiniano (reciente) 
asociados pueden presentar hiperautofluorescencia, y la hiper- 
plasia y atrofia del EPR producen hipoautofluorescencia. 

© Ecografia. Muestra una lesién actisticamente sdlida (alta reflectivi- 
dad interna) con una superficie anterior bien definida (fig. 12.31F). 

@ RM. El tumor es isointenso o hiperintenso respecto al vitreo en 
las imagenes ponderadas en 11, e isointenso en las imagenes en 
T2, y se realza claramente con gadolinio. 


Tratamiento 


Si hay riesgo para la vision, puede recurrirse a algunas de las siguien- 
tes medidas, aunque no se ha demostrado que alguna sea superior 
al resto. 
©@ Terapia fotodinamica (TFD) con los mismos parametros que 
para la NVC. Puede ser necesario repetir el tratamiento al cabo 
de varios meses si persiste liquido subretiniano. 
TTT para lesiones que no afecten a la macula. 
La fotocoagulacion con un laser térmico convencional o un 
tratamiento con micropulsos puede ser eficaz. 
Radioterapia para lesiones resistentes. 
Tratamiento con anti-VEGF intravitreo. Reduce tipicamente 
el desprendimiento de retina seroso y puede usarse en combi- 
nacion con otras modalidades. 
© El propranolol oral puede ser beneficioso, sobre todo para el 
desprendimiento de retina exudativo asociado, pero no parece 
reducir el tamafio tumoral de modo invariable. 


Hemangioma coroideo difuso 


El hemangioma coroideo difuso suele afectar a mas de la mitad de 
la coroides y crece muy lentamente. Aparece casi exclusivamente en 
pacientes con sindrome de Sturge-Weber, ipsolateral al hemangioma 
plano facial (v. capitulo 1). Todo el fondo de ojo muestra un color 
rojo oscuro que es mas acusado en el polo posterior (fig. 12.32A). 
Puede haber Areas localizadas de engrosamiento, que simulan un 
hemangioma circunscrito, en el interior de la lesion mayor. La 
ecografia en modo B revela engrosamiento difuso de la coroides 
(fig. 12.32B). Entre las posibles complicaciones se encuentran la 


Fig. 12.32 (A) Hemangioma coroideo difuso; (B) la ecografia en 
modo B demuestra engrosamiento coroideo difuso. 
(Por cortesia de B. Damato - fig. B.) 


degeneracion cistoide secundaria de la retina y el desprendimiento 
de retina exudativo; los casos con desprendimiento exudativo no 
tratado pueden evolucionar a glaucoma neovascular. Cuando hay 
riesgo para la visidn, se trata con TED o radioterapia en dosis bajas. 


Melanocitoma de la papila optica 


El melanocitoma (nevo magnocelular) es un raro hamartoma con- 
génito caracteristico, unilateral y densamente pigmentado que se ve 
casi siempre en la cabeza del nervio dptico, aunque puede originarse 
en cualquier zona de la tivea. Histologicamente presenta grandes 
células poliédricas 0 fusiformes muy pigmentadas con nucleos 
pequefios. A diferencia del melanoma coroideo, los melanocito- 
mas son relativamente mas frecuentes en individuos de piel oscura 
y predominan en el sexo femenino. La mayoria de los casos son 
asintomaticos, y se detectan casualmente en una revision oftalmos- 
copica (media de edad de 50 afios). Es un tumor generalmente 
estacionario, y no se requiere tratamiento salvo en los rarisimos 
casos de transformacion maligna. Otras complicaciones serian la 
necrosis espontanea del tumor, la compresién del nervio dptico y 
la obstruccién de las venas retinianas. 
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Fig. 12.33 Melanocitoma. (A) y (B) La misma lesi6n al principio 
y 11 afos después. 
(Por cortesia de S. Chen.) 


Diagnostico 


© Lesién de color marrén oscuro o negro, plana o ligeramente 
elevada con bordes desflecados que puede extenderse mas alla 
del limite de la papila (figs. 12.33A y B). 

© En ocasiones, un tumor grande ocupa la mayor parte de la 
superficie papilar y puede producir dispersién de pigmento 
hacia el vitreo. 

@ Puede haber un defecto pupilar aferente relativo, incluso con 
buena agudeza visual (AV). 

@ La AGF muestra una marcada hipofluorescencia persistente 
debido al efecto pantalla del pigmento. 


Osteoma coroideo 


El osteoma coroideo es un raro tumor benigno osificante mucho 
mas frecuente en mujeres; los pacientes a menudo son adultos 
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jovenes. Se ven afectados ambos ojos en el 10-20% de los casos. 
La histopatologia muestra hueso esponjoso maduro, con atrofia 
del EPR por encima. Se presenta en la segunda o tercera décadas. 
Puede confundirse con otras lesiones, como la metaplasia ésea 
asociada a un hemangioma coroideo 0 la calcificacién escleroco- 
roidea; esta ultima se caracteriza por multiples lesiones geograficas 
blanco amarillentas en el fondo de ambos ojos que suelen afectar 
a individuos ancianos. 


Diagnostico 


© Sintomas. Deterioro de vision gradual, si se ve afectada la macu- 
la por el propio tumor, 0 en ocasiones mas rapido por NVC. 
© Signos 
oO Aunque inicialmente son anaranjadas, las lesiones maduras 
muestran un color blanco amarillento, y son planas o lige- 
ramente prominentes, con bordes festoneados cerca de la 
papila o en el polo posterior (figs. 12.34A-D). 
Oo Pueden formarse finos vasos aracniformes y cambios del 
EPR en forma de espiculas dseas (v. fig. 12.34B). 
oO Pueden crecer lentamente a lo largo de varios afios 
(v. figs. 12.34C y D). 
© Rara vez se produce su reabsorcion y descalcificacion espon- 
tanea. 
© El prondstico visual es malo si se ve afectada la fovea. 
© La TCO muestra alteraciones en la retina por encima, y las 
imagenes con realce de profundidad revelan un patron reti- 
cular en un tumor calcificado similar al aspecto del hueso 
esponjoso. 
© AGF. Hiperfluorescencia moteada, irregular y difusa en fases 
precoces con tincidn tardia (fig. 12.35A). 
e@ AFF. Principalmente isoautofluorescencia en las areas calcifi- 
cadas e hipoautofluorescencia en las regiones descalcificadas. 
@ AVI. Hipofluorescencia precoz (fig. 12.35B) con tincién tardia. 
El tumor parece mayor que en la exploracion clinica. 
© Ecografia. Superficie anterior muy reflectante y ensombreci- 
miento orbitario (fig. 12.35C). 
@ TC. Densa opacidad en placa a nivel de la coroides (fig. 12.35D). 


Tumores metastasicos 


La coroides es con diferencia (90%) la localizaci6n mas comuin de 
las metastasis uveales. Los canceres primarios mas frecuentes son el 
de mama y el de pulmon. La metastasis coroidea puede ser la forma 
de presentacién de un carcinoma bronquial, mientras que en las 
metastasis mamarias generalmente existe el antecedente de cancer 
de mama. Otros sitios primarios menos frecuentes son el tubo gas- 
trointestinal, el rifion y la piel (melanoma). Muy rara vez, el tumor 
primario esta en la préstata. La supervivencia suele ser mala, con 
una mediana de 8-12 meses. 


Diagnostico 


© Sintomas. Puede haber pérdida de visién por afectacion de 
la macula por la propia lesidn o por el desprendimiento de 
retina exudativo asociado. Una minoria de casos se descubren 
casualmente. 
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Fig. 12.34 Osteoma coroideo. (A) Gran lesi6n macular; (B) cambios del EPR por encima; (C) y (D) crecimiento después de 5 ajfios. 
(Por cortesia de S. Chen.) 


© Signos La TCO con realce de profundidad muestra adelgazamiento de 

oO Elaspecto mas comun es el de una lesion placoide ligera- la coriocapilar sobre el tumor. 
mente elevada, amarillenta y de bordes mal diferenciados, @ AGE. Se observa hipofluorescencia precoz y tincion difusa 
que crece rapidamente en el polo posterior y a menudo es tardia, pero, a diferencia del melanoma coroideo, no hay doble 
multifocal y bilateral (10-30%; figs. 12.36A y B); con bas- circulacién. 
tante frecuencia hay cambios pigmentarios por encima @ AVI. Suele mostrar hipofluorescencia a lo largo de toda la 
(fig. 12.36C). prueba; a veces revela depésitos adicionales no evidentes en la 

oO Las metastasis de melanoma suelen ser pigmentadas. exploracién clinica o la AGE. 

oO Es frecuente el desprendimiento de retina exudativo secun- © La biopsia por puncién o con un sistema de vitrectomia de 25 G 
dario, que puede ocurrir en ojos con lesiones relativamente puede estar indicada si no se identifica un tumor primario. 
pequefias. @ Pruebas complementarias sistémicas para detectar el tumor 

© La ecografia puede ser util para su deteccién, sobre todo si primario, si se desconoce, o metastasis de otras localizaciones. 
detecta una lesién por debajo de un desprendimiento de retina La lista siguiente no es exhaustiva: 

exudativo. Un tumor placoide muestra engrosamiento coroideo © Historia clinica y exploracién completa. 


difuso; una lesion mayor en forma de cupula presenta reflecti- Mamografia. 
vidad acustica interna moderadamente alta (fig. 12.36D). 
© TCO. Se aprecia engrosamiento e irregularidad de los fotorre- 


ceptores por encima, con liquido subretiniano en algunos casos. 


Radiografia de torax y citologia del esputo. 


° 
° 
oO Pruebas de funcién hepatica. 
° 


TC abdominal o de cuerpo entero. 
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Fig. 12.35 Pruebas de imagen en osteoma coroideo. (A) La AGF en fase tardia manifiesta hiperfluorescencia moteada; (B) la 
fase precoz de la AVI muestra hipofluorescencia; (C) la ecograffa en modo B evidencia una superficie anterior muy reflectante 
y sombra orbitaria; (D) la TC axial revela lesiones bilaterales de consistencia similar al hueso. 


(Por cortesia de P Gili - figs. A y B.) 


Sangre oculta en heces. 

Analisis de orina para detectar eritrocitos. 

Ecografia abdominal. 

Pruebas de imagen de todo el cuerpo, por ejemplo, PET/TC, 
RM. 


Tratamiento 


© Observaci6n, si el paciente esta asintomatico o recibe quimio- 
terapia sistémica, que también puede ser beneficiosa para las 
metastasis coroideas. 

© Radioterapia, ya sea externa o braquiterapia, tipicamente para 
lesiones solitarias. 

©@ LaTTT es util en tumores pequefios con minimo liquido subre- 
tiniano. 

@ El tratamiento con anti-VEGF puede obtener la regresién de 
las metastasis en algunos casos, asi como resolver fendmenos 


secundarios, como la acumulacién de liquido subretiniano. 
Probablemente sea mas eficaz con lesiones pequefias incipientes. 


TUMORES DE LA RETINA 


NEUROSENSORIAL 


Retinoblastoma 


Introduccion 


E] retinoblastoma es raro, con una incidencia de 1 caso cada 18.000 
nacidos vivos, pero supone el tumor maligno intraocular prima- 
rio mas frecuente en la infancia y representa alrededor del 3% 
de todos los canceres pediatricos. Después del melanoma uveal, 
es el segundo tumor maligno intraocular mas comun. Las tasas 
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Fig. 12.36 Metastasis coroideas. (A) y (B) Metastasis multifocales bilaterales de un cancer de mama primario; estan 
empezando a remitir en el ojo izquierdo por efecto de la quimioterapia sistémica; (C) moteado pigmentario por encima; 
(D) la ecografia en modo B muestra reflectividad interna moderada. 


(Por cortesia de C. Barry - figs. A y B; B. Damato - fig. C.) 


de supervivencia superan el 95% en centros especializados, con 
conservacion de la visién en la mayoria de los ojos, pero son mucho 
peores en paises subdesarrollados. Los tumores estan compuestos 
de pequefias células bas6filas (retinoblastos) con grandes nucleos 
hipercromaticos y escaso citoplasma. Muchos retinoblastomas son 
indiferenciados, pero puede haber diversos grados de diferencia- 
cidn caracterizados por la formacién de estructuras denominadas 
«rosetas» (de Flexner-Wintersteiner, de Homer-Wright y floreci- 
las; fig. 12.37A). Su crecimiento (fig. 12.37B) puede ser endofitico 
(hacia el vitreo), con siembras de células tumorales por todo el 
ojo, exofitico (hacia el espacio subretiniano), causando despren- 
dimiento de retina, o mixto, o bien puede haber una infiltracién 
difusa de la retina. Puede producirse invasion del nervio dptico 
(fig. 12.37C), con diseminacién del tumor hacia el encéfalo por el 
espacio subaracnoideo. Metastatiza a los ganglios regionales, el 
pulmon, el cerebro y el hueso. 


Genética 


La genética del retinoblastoma se considera a menudo un ejemplo 
paradigmatico de las bases genéticas del cancer. El gen oncosu- 
presor cuyas mutaciones predisponen al retinoblastoma es el RB1; 
hasta la fecha se han descrito mas de 900 mutaciones diferentes. El 
tamafio de la delecion genética tiende a mostrar correlacion con la 
agresividad del tumor. Las mutaciones de RB1 0 genes asociados en 
una via comun también se alteran en muchos tumores esporadicos. 

Se han identificado asimismo genes modificadores del retinoblas- 

toma que podrian constituir dianas terapéuticas. 

@ Elretinoblastoma hereditario (de la linea germinal) representa 
el 40% de los casos. En estos pacientes, uno de los alelos de RB1 
esta mutado en todas las células del cuerpo. Cuando un nuevo 
evento mutageno (el «segundo impacto» segun la hipotesis del 
«doble impacto» propuesta por Knudson) afecta al segundo 
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alelo, la célula puede experimentar una transformacion maligna. 
Debido a la presencia de la mutacién en todas sus células, un 
gran porcentaje de estos nifios sufren tumores bilaterales y 
multifocales. Los pacientes con retinoblastoma hereditario 
también tienen predisposicién a canceres extraoculares, como 
el pinealoblastoma («retinoblastoma trilateral», que ocurre 
hasta en el 10%, normalmente antes de los 5 afios de edad), 
osteosarcomas, sarcomas de partes blandas y melanomas; cada 
uno de ellos tiende a aparecer en un grupo de edad caracteris- 
tico. El riesgo de un segundo cancer es de alrededor del 6%, 
pero se quintuplica si se trata el tumor original con radioterapia 
externa, en cuyo caso el segundo tumor tiende a aparecer en el 
campo irradiado. 

© Retinoblastoma no hereditario (somatico). El tumor es uni- 
lateral, no transmisible y no predispone al paciente a segundos 
canceres extraoculares. Si un paciente tiene un retinoblastoma 
solitario sin antecedentes en la familia, casi seguro (aunque 
no totalmente) que sera no hereditario, por lo que el riesgo en 
cada hermano y en los hijos del paciente sera de alrededor del 
1%. El 90% de los nifios con retinoblastoma unilateral tendran 
la forma no hereditaria. 

© Cribado de los familiares con riesgo. Las mutaciones de la 
linea germinal son autosdmicas dominantes, por lo que se 
transmiten al 50% de los hijos, pero, debido a la penetrancia 
incompleta, solo el 40% de la descendencia estar afectada. La 
deteccién de las mutaciones del RB: se ha aproximado al 95% 
en los ultimos afios. Una vez identificada en un nifio concreto, 
debe buscarse la misma mutacién en sus hermanos; si esta 
presente, se confirmara que hay un riesgo alto. Los hermanos 
con riesgo de retinoblastoma deben ser explorados mediante 
ecografia prenatal mas oftalmoscopia poco después del naci- 
miento, y luego periddicamente hasta los 4 0 5 afios de edad. El 
diagnostico precoz se asocia a mayor probabilidad de conservar 
la vision, mantener el ojo y salvar la vida. Si el nifio tiene un 
retinoblastoma hereditario, el riesgo de los hermanos es del 2% 
silos padres estan sanos, y del 40% si un padre esta afectado. 
Es importante examinar a todos los miembros de la familia, 
incluidos los padres, en busca de lesiones oculares asociadas 
a retinoblastoma (retinomas, cicatrices retinianas calcificadas, 
tisis). 


Cuadro clinico 


© Presentacién. Durante el primer afio de vida en casos bilaterales 

y hacia los 2 afios de edad si el tumor es unilateral. Es fundamen- 

tal hacer una investigacién minuciosa sobre los antecedentes 
familiares de tumores oculares. 

© La leucocoria (reflejo blanco en la pupila) es la forma de pre- 

sentacién mas frecuente (60%) y puede notarse por primera 


vez en fotos familiares (fig. 12.38A). 
© Elestrabismo es la segunda forma de presentacién en fre- 


Fig. 12.37 Anatomia patologica del retinoblastoma. 


(A) Tumor bien diferenciado con abundantes rosetas de cuencia (20%), por lo que es obligatorio examinar el fondo 
Flexner-Wintersteiner; (B) corte de todo el globo ocular de ojo en todos los casos de estrabismo infantil. 
que muestra crecimiento exofitico y endofitico; (€) corte © Ojo rojo doloroso con glaucoma secundario, que en ocasio- 


transversal del extremo seccionado de un nervio d6ptico 
que revela un area de infiltraci6n tumoral. 
(Por cortesia de J. Harry.) 


nes se asocia a buftalmos (fig. 12.38B). 
© Mala vision. 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


© Inflamacién o seudoinflamacion (figs. 12.38C y D). 
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Fig. 12.38 Presentaci6n del retinoblastoma. (A) Leucocoria; (B) glaucoma secundario y buftalmos; (C) ojo rojo por uveitis; 
(D) nédulos de iris y seudohipopi6n; (E) inflamaci6n orbitaria; (F) invasion orbitaria. 
(Por cortesia de C. Barry - fig. A; N. Rogers - fig. B; U. Raina - fig. C.) 


O Revision de un paciente con riesgo conocido. o El tumor exofitico forma masas blancas subretinianas multi- 
O Puede presentarse como inflamacion orbitaria que simule una lobulares y causa desprendimiento de la retina que lo cubre 
celulitis orbitaria o preseptal en tumores necroticos (fig. 12.38E). (figs. 12.39C y D). 


© Puede haber invasién orbitaria 0 crecimiento extraocular 


visible en casos no atendidos (fig. 12.38F). Pruebas comp lementarias 


o Es rara la enfermedad metastasica de los ganglios linfaticos 


regionales 0 el cerebro antes de detectar la afectacién ocular. © La prueba del reflejo rojo con el oftalmoscopio directo es una 
©@ Signos prueba simple de cribado de la leucocoria que puede ser reali- 

o El tumor intrarretiniano es una lesién blanca y homogénea zada facilmente por el pediatra. 

en forma de cupula (fig. 12.39A) que se vuelve irregular, a © Exploracién bajo anestesia, que debe incluir: 

menudo con focos de calcificacién. oO Examen general en busca de anomalias congénitas de la cara 
o El tumor endofitico se proyecta hacia el vitreo como una y las manos. 

masa blanca que puede producir «siembras» en el gel O Tonometria. 

(fig. 12.39B). © Medicion del didmetro corneal. 
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Fig. 12.39 Retinoblastoma. (A) Tumor intrarretiniano; (B) tumor endofitico con siembras vitreas; (C) crecimiento mixto endofitico 
y exofitico; (D) desprendimiento de retina total; (E) la ecografia en modo B muestra ecos por calcificacién; (F) la TC axial 
revela tumores bilaterales con calcificaciones. 

(Por cortesia de B. Dixon-Romanowska - fig. B; L. MacKeen - fig. C; K. Nischal - fig. F.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacin es un delito. 
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oO Examen de la camara anterior con una lampara de hendidura 
portatil. 
© Oftalmoscopia, que registra todos los hallazgos con dibujos 
en color o retinografia. 

© Refraccién ciclopléjica. 

© Ecografia. Se emplea principalmente para valorar el tamafio del 
tumor. También detecta calcificacién intratumoral (fig. 12.39E) 
y ayuda a descartar lesiones parecidas, como la enfermedad de 
Coats. 

© La fotografia de campo amplio (portatil si es preciso) es util 
para las revisiones y para registrar los cambios, y ofrece ventajas 
particulares en el tratamiento del retinoblastoma. 

© TC. También detecta calcificaciones (fig. 12.39F), pero implica 
una dosis significativa de radiacién, por lo que muchos médicos 
la evitan. En paises pobres puede usarse la radiografia simple 
para detectar calcificaciones. 

© RM. No detecta calcificaciones, pero sirve para estudiar el ner- 
vio 6ptico, detectar una extensidén extraocular o un pinealoblas- 
toma, y ayudar en el diagnostico diferencial con enfermedades 
parecidas. 

© Elestudio general incluye un examen fisico y RM de la drbita 
y craneo como minimo en los casos de alto riesgo. Si indican 
la presencia de enfermedad metastasica, también pueden reali- 
zarse gammagrafia ésea, puncidn-aspiracién de médula désea y 
puncion lumbar. 

© Estudios genéticos del tejido tumoral y de muestras de sangre 
del paciente y sus familiares. 


Tratamiento 


Debe hacerse con la colaboracion del oftalmdlogo, el oncdlogo 

pediatrico, el anatomopatdlogo ocular, el genetista, otros pro- 

fesionales sanitarios y los padres. El tratamiento esta altamente 

individualizado. 

© Quimioterapia. Es la base del tratamiento en la mayoria de los 
casos, y puede asociarse a tratamientos locales (consolidacién 
focal; v. mds adelante). Se administran por via intravenosa 
carboplatino, etopdsido y vincristina (CEV) en tres a seis 
ciclos segun el grado del retinoblastoma. En algunos casos 
también se han usado con resultados favorables terapias unicas 
(carboplatino solo) 0 dobles, por ejemplo, como terapia tran- 
sitoria que permita demorar medidas mas agresivas. La infu- 
sion selectiva en la arteria oftalmica ha obtenido resultados 
prometedores y hay un ensayo clinico en marcha. El melfalan 
intravitreo parece ser eficaz contra las siembras vitreas, aunque 
comporta un riesgo muy bajo de diseminacion extraocular. 
La inyeccion subtenoniana de carboplatino se emplea menos 
frecuentemente hoy en dia gracias a la disponibilidad de alter- 
nativas eficaces. La quimiorreduccién puede ir seguida de un 
tratamiento focal con crioterapia o TTT para consolidar el 
control del tumor. 

© La TTT consigue la consolidacion focal tras la quimioterapia, 
aunque a veces se usa como tratamiento aislado. Las técnicas 
focales, como la TTT y la crioterapia, ejercen tanto un efecto 
directo como probablemente un aumento de la susceptibilidad 
a los efectos de la quimioterapia. 


Fig. 12.40 Retinoblastoma: regresion tras braquiterapia. 


La crioterapia con un triple ciclo de congelacién-descongela- 
cion es util en tumores preecuatoriales sin invasién profunda 
ni siembras en vitreo. 
La braquiterapia con placa radiactiva puede utilizarse para 
tumores anteriores si no hay siembras vitreas o en otras circuns- 
tancias como resistencia a la quimioterapia (fig. 12.40). 
La radioterapia externa debe evitarse si es posible, sobre todo 
en pacientes con retinoblastoma hereditario debido al riesgo de 
inducir un segundo cancer; no obstante, el retinoblastoma es 
un tumor muy radiosensible. Entre sus efectos adversos estan 
la catarata, neuropatia por radiacion, retinopatia por radiacién 
e hipoplasia dsea de la érbita. 
La enucleacién esta generalmente indicada si hay glaucoma 
neovascular, infiltracién de la camara anterior, invasién del 
nervio 6ptico o si un tumor ocupa mas de la mitad de la cavidad 
vitrea. También se valorara si la quimiorreduccion fracasa y en 
casos de retinoblastoma difuso, debido al mal prondstico visual 
y alto riesgo de recurrencia con otras modalidades terapéuticas. 
La enucleacién debe llevarse a cabo con la minima manipula- 
cion, y es obligatorio extirpar una porcidn de nervio dptico 
como minimo de 10 mm. 
Extensién extraocular 
© En algunos centros se da quimioterapia coadyuvante, con- 
sistente en un régimen de 6 meses de CEV, posteriormente 
a la enucleacion si hay extension retrolaminar o coroidea 
masiva. 
© La radioterapia externa esta indicada si hay extension del 
tumor hasta el extremo seccionado del nervio 6ptico en 
la enucleacién o en casos con extensidn a través de la 
esclera. 
Revisiones. Suelen requerirse revisiones minuciosas a intervalos 
frecuentes tras el tratamiento, para detectar recurrencias o la 
aparicion de un nuevo tumor, sobre todo en el retinoblastoma 
hereditario. 
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Fig. 12.41 Vasculatura fetal persistente anterior. (A) Leucocoria con catarata secundaria; (B) masa retrocristaliniana con 
procesos ciliares elongados; (C) vasos retrocristalinianos y fibrosis menos densa; (D) placa densa con cambios secundarios 
del cristalino. 

(Por cortesia de S. Chen - fig. A; Hospital for Sick Children, Toronto - fig. B; K. Nischal - figs. C y D.) 


Diagnostico diferencial 


© La vasculatura fetal persistente anterior (vitreo primario 
hiperplasico persistente; v. también capitulo 17) esta confinada 
en el segmento anterior y a menudo afecta al cristalino. 
© Se presenta con leucocoria (fig. 12.41A) causada por una 
masa retrocristaliniana en la que se insertan procesos del 
iris elongados (fig. 12.41B). 
© El tamano y la densidad el tejido fibrovascular retrocris- 
taliniano son variables (fig. 12.41C). 
oO Puede complicarse con catarata (fig. 12.41D) y glaucoma por 
cierre angular. 
© La cirugia precoz del cristalino y vitreorretiniana puede 
mantener la vision util en algunos casos. 
© La vasculatura fetal persistente posterior afecta al segmento 
posterior, y el cristalino suele ser transparente. 
O Se presenta con leucocoria, estrabismo o nistagmo. 
oO Se extiende un denso pliegue de vitreo y retina condensados 
desde la papila Optica hasta la ora serrata (fig. 12.42). 
O No tiene tratamiento. 
© La enfermedad de Coats casi siempre es unilateral y mas fre- 


cuente en nifios que en nifias; tiende a aparecer a edades mas 
avanzadas que el retinoblastoma (v. capitulo 13). Fig. 12.42 Vasculatura fetal persistente posterior. 
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© La retinopatia del prematuro, en casos avanzados, puede 
causar desprendimiento de retina y leucocoria. El diagnés- 
tico no suele plantear problemas debido a los antecedentes de 
prematuridad y bajo peso al nacer (v. capitulo 13). 

© Toxocariasis. La endoftalmitis cronica por Toxocara (v. capitu- 
lo 11) puede causar una membrana ciclitica y pupila blanca. Un 
granuloma en el polo posterior puede simular un retinoblas- 
toma endofitico. 

© La uveitis puede recordar al tipo de retinoblastoma infiltrante 
difuso que se ve en nifios mayores. A la inversa, el retinoblas- 
toma puede confundirse con uveitis, endoftalmitis 0 celulitis 
orbitaria. 

© La displasia vitreorretiniana se debe a una diferenciacién 
anormal de la retina y el vitreo que da lugar a una retina dis- 
plasica desprendida que forma una masa retrocristaliniana 
con leucocoria (fig. 12.43). Otros hallazgos pueden ser microf- 
talmia, camara anterior plana y procesos ciliares elongados. 


Fig. 12.44 Retinoma. 


La displasia puede presentarse aislada 0 asociada a anomalias 

sistémicas: 

oO La enfermedad de Norrie es un trastorno recesivo ligado 
al cromosoma X en el que los varones afectados son ciegos 
al nacer o en la primera infancia. Se debe a mutaciones del 
gen NDP Sus manifestaciones sistémicas incluyen la sordera 
coclear y el retraso mental. 

© Laincontinencia pigmentaria es una enfermedad dominante 
ligada al cromosoma X que es letal dentro del utero para 
fetos de sexo masculino. Se han identificado mutaciones en 
el gen NEMO. Se caracteriza por un exantema vesiculoampo- 
lloso en el tronco y las extremidades que con el tiempo es 
sustituido por pigmentacion lineal. Otros hallazgos serian 
malformacion de dientes, pelo, ufias, huesos y SNC. 

© Elsindrome de Walker-Warburg es un trastorno autos6mico 
recesivo caracterizado por ausencia de circunvoluciones 
corticales y malformaciones cerebelosas que puede asociarse 
a hidrocefalia y encefalocele. Es frecuente la muerte neonatal, 
y los supervivientes sufren un grave retraso del desarro- 
llo. Aparte de displasia vitreorretiniana, otras alteraciones 
oculares serian anomalia de Peters, catarata, coloboma uveal, 
microftalmia e hipoplasia del nervio éptico. 

© Otros tumores 

oO Elretinoma (retinocitoma) es una variante de retinoblastoma 
que generalmente muestra un comportamiento benigno, 
pero tiene un perfil genético que indica premalignidad; en 
raros casos, un retinoma puede experimentar una trans- 
formacion maligna a retinoblastoma de crecimiento rapido. 
Se manifiesta como una lesion blanquecina y lisa en forma 


de curpula que tipicamente involuciona espontaneamente a 
una masa calcificada asociada a alteraciones del EPR y atrofia 


Fig. 12.43 Displasia vitreorretiniana. (A) Espécimen 


anatomopatoldégico; (B) aspecto clinico. 


(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, 
Butterworth-Heinemann 2001 - fig. A.) 


coriorretiniana (fig. 12.44). 
o Astrocitoma retiniano, que puede ser multifocal y bilateral 
(v. mas adelante). 
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Astrocitoma retiniano 


Introduccion 


El astrocitoma (hamartoma astrocitico) de la retina y la cabeza del 
nervio Optico es raro, ya menudo no amenaza la vision ni requiere 
tratamiento. La mayoria son endofiticos, con protrusién hacia el 
vitreo, pero también puede haber tumores subretinianos exofiticos. 
Pueden encontrarse de forma casual como una lesidén aislada en 
individuos sanos, pero casi siempre se ven en la esclerosis tuberosa 
(v. mas adelante) y ocasionalmente asociados a la neurofibroma- 
tosis de tipo 1 y la retinosis pigmentaria. Alrededor del 50% de los 
pacientes con esclerosis tuberosa tienen uno o mas astrocitomas, 
que pueden ser bilaterales. 


CAPITULO 


Tumores oculares — 


Diagnostico 


Sintomas. La mayoria de los tumores son asintomaticos y se 
detectan durante el estudio de una posible esclerosis tuberosa; 
las lesiones aisladas sin enfermedad sistémica conocida suelen 
encontrarse en una exploraci6n oftalmoldgica rutinaria. 
Signos. Placa, nédulo o lesidn en forma de mora, semitrans- 
parente, amarillenta o blanca, a menudo semitransparente en 
la periferia y calcificada centralmente (fig. 12.45A). 

Las lesiones pueden ser grandes (fig. 12.45B) o tener un componen- 
te quistico (fig. 12.45C); a veces crecen y originan complicaciones 
que amenazan la vision. 

La TCO muestra un aspecto granular hiperreflectante de las 
capas retinianas con respeto relativo del EPR subyacente. 


Fig.12.45 Astrocitoma. (A) Lesi6n amarillenta en forma de mora; (B) lesién grande difusa; (C) variante quistica; (D) AGF que 
muestra tinci6on. 
(Por cortesia de J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular Diseases, Mosby 1997 - fig. D.) 
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@ AFF. Los hallazgos dependen de las caracteristicas de la lesién en 
cada individuo; tipicamente se observa hiperautofluorescencia 
en las areas calcificadas e hipoautofluorescencia en el resto. 

@ La AGF muestra una evidente red vascular superficial dentro del 
tumor en fase arterial, asi como extravasacion y tincidn tardias 
(fig. 12.45D). 

© Estudio sistémico. Cuando se encuentra casualmente un astro- 
citoma aislado en un paciente mayor, la probabilidad de que 
exista una forma atipica de esclerosis tuberosa es baja. No obs- 
tante, puede ofrecerse la opcién de un estudio genético y otras 
pruebas complementarias sistémicas. 


Esclerosis tuberosa 


La esclerosis tuberosa (enfermedad de Bourneville) es una faco- 
matosis autosémica dominante caracterizada por la formacién de 
hamartomas en multiples sistemas a partir de las capas germinales 
primarias. La triada clasica de epilepsia, retraso mental y adenoma 
sebaceo solo se da en una minoria de pacientes, pero es diagnds- 
tica. Alrededor del 60% de los casos son esporadicos, y el resto, 
autosémicos dominantes. 
© Signos cutaneos 
oO Eladenoma sebaceo, que consiste en papulas rojas fibroan- 
giomatosas con una distribucion en mariposa alrededor de 
la nariz y en las mejillas (fig. 12.46A), es universal. 
oO Las manchas en hoja de fresno son maculas hipopigmentadas 
en el tronco, los miembros y el cuero cabelludo (fig. 12.46B). 
En los lactantes con escasa pigmentacion cutanea se detectan 
mejor con luz ultravioleta, bajo la que muestran fluores- 
cencia (lampara de Wood). 
© Las placas en piel de zapa son un engrosamiento difuso en 
la regi6n lumbar. 
© Hamartomas subungueales (fig. 12.46C). 
oO Apéndices cutaneos (molusco fibroso pendular). 
O Manchas café con leche. 
© Manifestaciones neuroldgicas 
oO Nodulos astrociticos subependimarios paraventriculares y 
hamartomas astrociticos de células gigantes intracraneales. 
©. Dificultades de aprendizaje. 
oO Convulsiones. 
© Tumores viscerales 
oO Angiomiolipomas y quistes renales. 
© Rabdomiomas cardiacos. 
© Linfangiomatosis pulmonar. 
® Otras manifestaciones oculares aparte de los astrocitomas 
retinianos pueden ser hipopigmentacién parcheada del iris y 
colobomas iridianos atipicos. 


TUMORES VASCULARES RETINIANOS 


Hemangioma capilar 


Introduccion 


El hemangioma capilar retiniano es un tumor infrecuente que puede 
causar pérdida de vision y en ocasiones se encuentra aislado, aunque 


Fig. 12.46 Esclerosis tuberosa. (A) Adenoma sebaceo; 
(B) mancha en hoja de fresno; (€) hamartoma subungueal. 


(Por cortesia de K. Nischal - fig. A; M.A. Mir, de Atlas of Clinical Diagnosis, 
Mosby 2003 - fig. B.) 


cerca del 50% de los pacientes con lesiones solitarias y practicamente 
todos aquellos con lesiones multiples tienen enfermedad de von 
Hippel-Lindau (VHL,; v. mas adelante). La prevalencia de tumores 
retinianos en la VHL es de aproximadamente el 60%. El factor de 
crecimiento del endotelio vascular (VEGF) es importante para el 
desarrollo de las lesiones retinianas, que estan compuestas por con- 
ductos vasculares seudocapilares entre grandes células espumosas. 
La mediana de la edad de diagnostico en pacientes con VHL es mas 
temprana (18 afios) que en aquellos sin VHL (31 afios). 
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Diagnostico o Es frecuente la localizacion yuxtapapilar (figs. 12.47C y D); 


, ah las lesiones a menudo estan en el lado temporal de la papila, 

@ Sintomas. Los tumores pueden detectarse en revisiones de oe as 
. ; : . por lo que su exudacién puede amenazar rapidamente la 

pacientes con riesgo o por sintomas debidos a exudados macu- (6 
ae ‘ ovea. 
lares o desprendimiento de retina. , 
: © Complicaciones 
@ Signos 
act 7 ‘ © Extravasacién con formacion de exudados 0 hemorragias. 
oO Los tumores incipientes se ven como pequefias lesiones 


rojas ovaladas o redondas entre una arteriola y una vénula © Bandas fibréticas, que pueden progresar a desprendimiento 


(fig. 12.47A). 
o Eltumor bien establecido es una masa redonda rojo-anaranjada, 


de retina traccional o regmatdgeno. 
oO Hemorragia vitrea, glaucoma secundario y tisis del globo 


situada normalmente en la periferia temporal superior o infe- ocular. 
rior, con dilatacion y tortuosidad de la arteria nutricia y la vena @ La AGF muestra hiperfluorescencia precoz y escape tardio 
de drenaje que se extienden desde la papila Optica (fig. 12.47B). (figs. 12.48A y B). 


Fig. 12.47 Hemangioma capilar retiniano. (A) Dos tumores incipientes; (B) lesi6n mas avanzada; (C) lesi6n de la papila dptica 
con exudaci6n macular asociada; (D) lesidn muy grande en la papila 6ptica en el sindrome de von Hippel-Lindau. 
(Por cortesia de B. Damato - fig. B; C. Barry - fig. C; S. Chen - fig. D.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


booksmedicos.org 


keels ~Tumores vasculares retinianos 


Fig. 12.48 AGF del hemangioma capilar retiniano. (A) Llenado 
precoz; (B) escape tardio. 


(Por cortesia de J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular 
Diseases, Mosby 1997.) 


Tratamiento 


© Observacion para hemangiomas yuxtapapilares asintomaticos 
sin exudacion, ya que pueden permanecer inactivos muchos 
afos y por el alto riesgo de pérdida de visién yatrogena. Las 
lesiones incipientes periféricas no suelen dejarse sin tratar por- 
que son relativamente faciles de eliminar. 

© Fotocoagulacién con laser de lesiones pequefias. Tras cerrar 
los vasos nutricios, el tumor se trata con quemaduras de baja 
energia y larga duracion. Pueden requerirse varias sesiones. 


© Crioterapia para lesiones periféricas mas grandes, sobre todo 
cuando hay desprendimiento de retina exudativo. El tratamiento 
enérgico de una lesién grande puede producir un desprendi- 
miento de retina exudativo extenso, generalmente transitorio. 
Braquiterapia para lesiones demasiado grandes para crioterapia. 

© La cirugia vitreorretiniana puede ser necesaria si hay hemo- 
rragia vitrea que no se reabsorbe, fibrosis epirretiniana o des- 
prendimiento de retina traccional. Si se puede, el tumor puede 
destruirse mediante fotocoagulacién con endolaser o extirparse 
quirurgicamente. 

© Otras modalidades serian la TFD, que evita dafiar los tejidos 
adyacentes, y los farmacos anti- VEGE Estos ultimos pueden estar 
especialmente indicados en tumores yuxtapapilares, que de otro 
modo son practicamente intratables sin causar pérdida de visién. 


Enfermedad de von Hippel-Lindau 


La VHL hereditaria es autosémica dominante; cerca del 20% de los 
casos son esporadicos. Se debe a una mutacién del gen oncosupresor 
VHL en el cromosoma 3. 
©® Cuadro clinico 
© Hemangioma del SNC que afecta al cerebelo (fig. 12.49A), 
médula espinal, bulbo raquideo o protuberancia en alrededor 
del 25% de los pacientes con tumores retinianos. 
© Feocromocitoma. 
oO Nefrocarcinoma (fig. 12.49B) y carcinoma de islotes pan- 
creaticos. 
© Quistes de testiculos, rifiones, ovarios, pulmones, higado y 
pancreas. 
© Policitemia, que puede deberse a factores liberados por 
tumores cerebelosos 0 renales. 
© Tumores del saco endolinfatico del oido interno en el 10% 
de pacientes, con la consiguiente sordera y trastornos del 
equilibrio 
© La deteccién precoz es vital; resulta imposible predecir qué 
pacientes con hemangiomas retinianos portaran lesiones sis- 
témicas. También hay que estudiar a los parientes por el patron 
de herencia dominante de la enfermedad. El siguiente proto- 
colo de deteccién precoz debe realizarse periddicamente a los 
pacientes con VHL establecida y sus parientes con riesgo. 
© Una vez al afio, exploracion fisica, examen de la retina desde 
los 2 hasta los 5 afios (cada 6 meses entre los 10 y 30 afios), 
ecografia renal desde los 15 afios y recogida de orina de 24h 
con medicién de los niveles de acido vainillilmandélico y 
catecolaminas desde los 2 hasta los 5 afios para detectar un 
feocromocitoma. 
© Debe realizarse una audiometria si hay cualquier trastorno 
del oido o el equilibrio. 
© Cada 2 afios, RM abdominal y cerebral desde los 15 afios de 
edad; si las lesiones del SNC son asintomaticas, puede que 
no requieran tratamiento. 
© Se considera seguro suspender las revisiones hacia los 60 
afios de edad si no se han encontrado anomalias. 
© Esta indicado un estudio genético en todos los pacientes 
con sospecha de VHL y los parientes de primer y segundo 
grado. Con las técnicas actuales, la probabilidad de encontrar 
una mutacin se acerca al 100%, y una vez identificada en el 
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Fig.12.49 Tumores en la enfermedad de von Hippel-Lindau. 
(A) RM axial que muestra un hemangioma cerebeloso; (B) TC 
axial de abdomen en la que se observa un nefrocarcinoma. 


(Por cortesia de C.D. Forbes y WF. Jackson, de Atlas and Text of Clinical 
Medicine, Mosby 2003 - fig. B.) 


probando (sujeto inicial) puede confirmarse o descartarse su 
presencia en otros miembros de la familia. No son necesarias 
revisiones periddicas si la mutacién esta ausente. 


Hemangioma cavernoso 


Introduccion 


El hemangioma cavernoso de la retina y la cabeza del nervio dptico 
es un raro hamartoma congénito unilateral. Suele ser esporadico, 


pero en ocasiones puede heredarse de modo autosémico dominante 
con penetrancia incompleta junto con lesiones de la piel y el SNC. 
Se han encontrado mutaciones en varios genes diferentes. La his- 
topatologia muestra multiples conductos vasculares de pared fina 
con gliosis superficial. 


Diagnostico 


© Sintomas. Pueden deberse a hemorragia vitrea, aunque gene- 
ralmente las lesiones se detectan por casualidad. 
© Signos 

oO Agrupaciones de aneurismas saculares que recuerdan a 
un «racimo de uvas» (figs. 12.50A y B), con tejido fibroso 
grisaceo asociado. 

oO Debido al enlentecimiento del flujo de sangre, los glébulos 
rojos pueden sedimentarse y separarse del plasma, creando 
«meniscos» 0 niveles de liquido dentro de la lesion. 

oO En ocasiones, la lesién afecta a la cabeza del nervio dptico 
(fig. 12.50C). 

© Puede haber hemorragia o formacién de membrana epi- 
rretiniana. 

TCO. Demuestra los vasos aneurismaticos (fig. 12.50D). 

AGF. Resalta la sedimentacién de los eritrocitos y muestra 

retraso en el relleno durante la fase venosa con ausencia de 

extravasacion (fig. 12.50E). 


Tratamiento 


Rara vez puede ser necesaria una vitrectomia en casos de hemo- 
rragia vitrea que no se reabsorba, aunque debe evitarse la foto- 
coagulacién, porque puede precipitar hemorragias y favorecer el 
crecimiento del tumor. 


Comunicacion arteriovenosa congénita 
(hemangioma racimoso) 


La comunicaci6n arteriovenosa congénita, cuya forma mas grave a 
menudo se denomina «hemangioma racimoso», es una rara mal- 
formacién congénita esporddica con afectacion unilateral en una 
o varias localizaciones en el mismo ojo, normalmente en la zona 
temporal. Se ha informado de complicaciones ocasionales, como 
hemorragia, exudacion y oclusion vascular, aunque la vision no 
suele afectarse y la enfermedad se descubre en una exploracién 
rutinaria. Puede haber un defecto del campo visual. Algunos pacien- 
tes pueden portar lesiones ipsolaterales en el encéfalo, los huesos 
faciales y la piel (sindrome de Wyburn-Mason), sobre todo aquellos 
con cambios retinianos mas acusados. 
© Grupo 1. Se observa una anastomosis con interposicién de un 
plexo capilar o arteriolar anormal. A menudo hay un macrovaso 
retiniano congénito (fig. 12.51A); se trata de un vaso aberrante, 
normalmente una vena, a menudo mas grande de lo normal y 
localizado en el polo posterior; puede atravesar la fovea y el rafe 
horizontal. Pueden verse areas sin perfusion capilar y quistes 
foveales. La anomalia no es progresiva y suele asociarse a buena 
vision. 
© Grupo 2. Comunicacién arteriovenosa directa, pero sin lecho 
capilar interpuesto. Los conductos comunicantes pueden ser de 
tamafio intermedio o grande (fig. 12.51B). 
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Fig. 12.50 Hemangioma cavernoso. (A) Pequena lesion 
periférica; (B) lesi6n mas grande que presenta fibrosis; 

(C) afectacién del nervio d6ptico; (D) TCO de la lesidn en (B) 
que muestra aneurismas; (E) AGF que muestra niveles de 
liquido por separaci6n de los eritrocitos (hipofluorescentes) 
del plasma (hiperfluorescente). 


(Por cortesia de S. Chen - figs. B y D; J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas 
of Macular Diseases, Mosby 1997 - fig. E.) 
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Fig. 12.51 Comunicaci6n arteriovenosa congénita (espectro del hemangioma racimoso). (A) Lesién del grupo 1: macrovaso 
retiniano; (B) grupo 2: comunicacion arteriovenosa; (C) grupo 3: lesi6n racimosa tipica con esclerosis incipiente; (D) la AGF 


muestra hiperfluorescencia pero ausencia de extravasacion. 


(Por cortesia de C. Barry - fig. B; J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular Diseases, Mosby 1997 - fig. C.) 


© Grupo 3. Anastomosis de multiples vasos sanguineos tortuo- 
sos y de gran calibre que a menudo son mas numerosos de 
lo normal, y las vénulas y las arteriolas presentan un aspecto 
similar. Los cambios se extienden desde la regién de la papila 
Optica, donde son mas ostensibles. Con el tiempo aumentan la 
dilatacion y la tortuosidad, y puede verse esclerosis (fig. 12.51C); 
no se produce escape en la AGF (fig. 12.51D). 


Tumor vasoproliferativo 


E] tumor vasoproliferativo retiniano es una rara lesion gliovascular 
que puede ser primaria (80%) o secundaria a trastornos como uveitis 
intermedia, traumatismos oculares y retinosis pigmentaria. Las 


lesiones secundarias pueden ser multiples y en ocasiones bilatera- 
les, segtin la etiologia subyacente. El examen histologico muestra 
células gliales y una red de capilares finos con algunos vasos mas 
grandes dilatados. Suele presentarse entre la tercera y la quinta 
décadas, con visién borrosa por exudacién macular. Se observa 
una masa vascular globular de color rojizo amarillento (fig. 12.52A), 
generalmente en la periferia temporal inferior; puede haber vasos 
retinianos entrando en la parte posterior de la lesion. Las posibles 
complicaciones incluyen exudacién subretiniana, desprendimiento 
de retina exudativo (fig. 12.52B), edema o fibrosis macular y hemo- 
rragia. E] tratamiento con crioterapia o braquiterapia induce la 
regresion del tumor y la exudacion, pero el pronéstico visual es 
reservado si existe maculopatia. 
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Linfoma intraocular 


® Linfoma vitreorretiniano primario (LVRP). Representa 
un subtipo de linfoma primario del sistema nervioso central 
(LPSNC), una variante del linfoma no hodgkiniano extranodal. 
Las células del LPSNC son linfocitos B grandes y pleomorfos con 
grandes mucleos multilobulares, nucléolos ostensibles y citoplas- 
ma escaso. E] tumor se origina en el encéfalo, la médula espinal 
o las leptomeninges, y tiene un comportamiento agresivo con 
mal prondéstico. Alrededor del 20% de los pacientes con LPSNC 
tienen manifestaciones oculares, que pueden preceder o seguir 
a la afectacion neuroldgica. La mayoria de los pacientes con 
LVRP sufriran mas adelante sintomas del SNC, con un retraso 
medio de 29 meses. Casi siempre a afecta a ancianos. 

© Linfoma uveal primario. Enfermedad rara, generalmente pro- 
cedente de células B, que tiende a seguir un curso prolongado 
relativamente benigno y no se volverd a tratar en esta seccién. 


Manifestaciones oculares 


@ Sintomas. Moscas volantes, visién borrosa o fotofobia en un 
ojo. Es frecuente que los sintomas se hagan bilaterales tras un 
intervalo variable. 
e@ Signos de LVRP 
©. Leve uveitis anterior con células, turbidez de camara anterior 
y precipitados queraticos. 

© Vitritis (fig. 12.53A) que puede impedir visualizar el fondo 
de ojo. 

© Infiltrados subretinianos grandes, a menudo multifocales 
(figs. 12.53B-D). 

oO En ocasiones, la coalescencia de los depédsitos bajo el EPR 
puede rodear por completo el fondo de ojo. 

© Otros posibles hallazgos serian vasculitis retiniana, oclu- 
sion vascular, desprendimiento de retina exudativo y atrofia 
Optica. 


oO Laausencia de edema macular cistoide (EMC) es un impor- 


Fig. 12.52 Tumor vasoproliferativo. (A) Elevaci6n vascular 
globular; (B) lesi6n con desprendimiento de retina asociado. 
(Por cortesia de B. Damato.) 


tante indicador diagnéstico, ya que casi siempre esta presente 
en una auténtica vitritis uveitica. 


Manifestaciones neurologicas 


© Sintomas. Una masa intracraneal puede causar cefalea, nauseas, 


LINFOMA INTRAOCULAR PRIMARIO 


Introduccion 


cambios de personalidad, déficits focales 0 convulsiones; la afec- 
tacién leptomeningea puede producir neuropatias, y la lesién 
de la médula espinal, déficits motores y sensitivos bilaterales. 


© Laexploracién neuroldgica puede demostrar anomalias, como 


Los linfomas son un grupo de enfermedades caracterizadas por ee ; : ; 
paralisis de pares craneales, hemiparesia y ataxia. 


proliferacion neoplasica de células del sistema inmunitario que 
cursan con adenopatias, sintomas generales y, en ocasiones, afec- 


tacion del SNC. A continuacién se exponen los diversos tipos y sus Pruebas complementarias 
manifestaciones oculares: @ TCO. Confirma la ausencia de EMC en la mayoria de los casos, 


© Enfermedad de Hodgkin. Puede causar uveitis anterior, vitritis lo que ayuda al diagnostico diferencial con la vitritis, y puede 


y lesiones multifocales en el fondo de ojo que recuerdan a una 
coriorretinitis. 

Linfoma no hodgkiniano. Puede manifestarse con afecta- 
cién conjuntival u orbitaria, sindrome de Mikulicz e infil- 
tracién uveal. 

Linfoma de células B del SNC. Puede asociarse a uveitis inter- 
media e infiltrados bajo el EPR. 


demostrar lesiones infiltrativas subretinianas. 

AGF, Muestra bloqueo con aspecto granular, debido a la acu- 
mulacion de células linfomatosas bajo el EPR («manchas en piel 
de leopardo»). 

Ecografia. Puede mostrar detritos en el vitreo, lesiones subre- 
tinianas elevadas, desprendimiento de retina y engrosamiento 
del nervio dptico. 
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de hendidura (retroiluminacién) que muestra infiltrado 


celular en el vitreo; (B) y (C) extensa infiltraci6n subretiniana con moteado por encima; (D) infiltrados subretinianos 


multifocales sin moteado. 


(Por cortesia de A. Singh, H. Lewis, A. Schachat y D. Peereboom, de Clinical Ophthalmic Oncology, Saunders 2007 - fig. A; B. Damato - fig. C.) 


© Citologia de las muestras vitreas 0 los nédulos subretinianos. 


El estudio inmunohistoquimico de los marcadores de la super- 
ficie celular permite identificar la proliferacion de linfocitos, que 
seran del tipo celular B en la mayoria de los pacientes. 

La RM de la cabeza y la columna vertebral con gadolinio puede 
detectar uno o mas tumores intracraneales, lesiones difusas 
meningeas 0 periventriculares o tumores medulares intradurales 
localizados; puede repetirse periddicamente la RM del SNC. 
La puncioén lumbar puede demostrar células malignas en el 


limitado al ojo puede no mejorar la supervivencia, aunque quiza 

sea preferible en casos monoculares sin indicios de afectacién en 

otras localizaciones. 

© Radioterapia. Tradicionalmente ha sido el tratamiento de 
primera linea para el LVRP, pero son frecuentes las recidivas 
y complicaciones, como retinopatia por radiacion y catarata. 
Actualmente tiende a reservarse para algunos casos bilaterales, 
pero puede asociarse y obtener menores tasas de recurrencia que 
la quimioterapia aislada. Puede ser mejor tolerada en pacientes 


Dis 


g 

& 

ac) 

=I 

=| 

3 

§ 

3 LCR en una minoria de pacientes con RM anormal, pero un mas jévenes. 
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5 resultado positivo evita la necesidad de una biopsia cerebral u © Metotrexato intravitreo. Es util en la enfermedad recidivante, 
3 af a : 

7 ocular. pero se requiere una vigilancia estrecha para detectar com- 
= plicaciones oculares y cualquier recurrencia. 

ey : © La quimioterapia sistémica con diversos farmacos como el 
lo} 

8 Tratamiento : ao 

3 metotrexato puede prolongar la supervivencia en pacientes 
g A menudo esta indicado un tratamiento tanto ocular como de la con enfermedad del SNC. Puede combinarse con irradiacién 
2 lesion cerebral. Se basa en la radioterapia y la quimioterapia, aunque holocraneal, pero hay riesgo de neurotoxicidad. Se han ideado 
a3) 

© todavia no se ha establecido un algoritmo dptimo. El tratamiento diversos métodos para soslayar la barrera hematoencefalica. El 
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tratamiento sistémico suele ser eficaz para la enfermedad ocular, 


y en algunos centros se prefiere a la radioterapia ocular, porque, 
ademas de evitar las complicaciones de la radiacién, puede 
mejorar la supervivencia. También se han obtenido buenos 
resultados con la monoterapia del linfoma intraocular primario 


(LIOP) con ifosfamida o trofosfamida. 


© Bloqueantes bioldgicos. Los anticuerpos monoclonales especi- 
ficos anticélulas B (p. ej., rituximab) pueden suponer una alter- 
nativa util, pero generalmente se administran por via intravitrea 
por su mala penetracién a través de la barrera hematoencefalica. 


TUMORES DEL EPITELIO PIGMENTARIO 


RETINIANO 


Hipertrofia congénita del EPR 


Introduccion 


La hipertrofia congénita del epitelio pigmentario retiniano (HCEPR) 
es un término general que engloba tres entidades con rasgos clinicos 


e implicaciones diferentes. 


HCEPR solitaria (unifocal) 


© Lesién plana o minimamente elevada de color gris oscuro 0 
negro (fig. 12.54A), redonda, ovalada, o grande y de borde fes- 
toneado, bien definida y localizada habitualmente cerca del 


ecuador o en el fondo periférico. 


@ A menudo presenta un halo despigmentado justo por dentro del 
borde (fig. 12.54B) y lagunas despigmentadas (fig. 12.54C), sobre 
todo en lesiones maduras; algunas pueden volverse totalmente 


amelanoticas. 


© Lamediana del didmetro es 4-5 mm, pero las lesiones pueden ser 
mucho mas pequefias o muy grandes, sobre todo en la extrema 
periferia (fig. 12.54D), y causar dilemas diagndsticos a menos 


que se tenga en mente la posibilidad de HCEPR. 
@ Es raro que se localice en el polo posterior (2%). 


La histopatologia muestra células del EPR muy compactadas 
repletas de melanosomas grandes (es decir, una combinacién 


de hiperplasia e hipertrofia celular). 


© Aunque anteriormente se creia que eran estacionarias, a menudo 
se produce un leve crecimiento del area afectada con el tiempo, 
apareciendo un nédulo supuestamente adenomatoso o adeno- 
carcinomatoso dentro de la lesidn (v. mas adelante) en alrededor 
del 2% de los casos, por lo que actualmente se recomiendan 


revisiones a largo plazo. 


© La HCEPR solitaria no se asocia a mayor riesgo de cancer gas- 


trointestinal. 


HCEPR agrupada (multifocal) 


© Lesiones multiples, mucho mas pequefias que la HCEPR soli- 
taria y sin halos ni lagunas, orientadas en un patron que simula 
pisadas de animales («huellas de oso»; fig. 12.55A), a menudo 
confinadas en un sector o cuadrante del fondo de ojo, quedando 


las manchas mas pequefias en una situacion mas central. 


@ Tipicamente existen varios grupos. 
Rara vez las lesiones pueden estar despigmentadas («huellas de 
oso polar»; fig. 12.55B). 

© Casi siempre se ve afectado un solo ojo. 
El aspecto clinico caracteristico y la distribucién monocular 
sirven para distinguir la HCEPR tipica de la variante multifocal 
atipica asociada a mayor riesgo de cancer gastrointestinal (v. mas 
adelante). 


Hipertrofia congénita del EPR atipica 


@ Miultiples lesiones de forma ovalada, en huso, en coma o en cola 
de pez, con tamafio muy variable y asociadas a bordes y areas 
perilesionales irregularmente pigmentados (figs. 12.56A y B). 

© Se ven afectados ambos ojos. 

Las lesiones siguen una distribucién aleatoria, no sectorial, y 
pueden ser pigmentadas, despigmentadas o heterogéneas. 

@ Para resaltar la distincién con las variantes de HCEPR no aso- 
ciadas a cancer gastrointestinal, se ha propuesto el término 
alternativo «hamartomas del epitelio pigmentario retiniano 
asociados a poliposis adenomatosa familiar» (HEPR-PAF). 

@ Asociaciones sistémicas 
© La poliposis adenomatosa familiar (PAF) es una enferme- 

dad autosémica dominante (AD) caracterizada por polipos 
adenomatosos por todo el recto y colon que generalmente 
empiezan a aparecer en la adolescencia. Se debe a una muta- 
cién en la linea germinal del gen APC; las mutaciones que 
afectan a cierto intervalo de codones de este gen se asocian 
con la presencia de HCEPR asociada. Los pacientes deben 
someterse a colonoscopias periddicas con reseccion de pdli- 
pos. Si no se tratan, practicamente todos los pacientes con 
PAF terminaran sufriendo cancer colorrectal antes de los 50 
afios de edad. Debido al patrén de herencia dominante, es 
obligatorio hacer un estudio genético y revisiones exhaus- 
tivas en los familiares con riesgo. Entre el 70 y el 80% de los 
pacientes con PAF presentan lesiones de HCEPR atipica, que 
estan presentes al nacer. 

oO El sindrome de Gardner se caracteriza por PAF, osteomas 
de crdneo, mandibula y huesos largos, junto con tumores 
de partes blandas, como quistes epidermoides, lipomas y 
fibromas. 

© El sindrome de Turcot es una enfermedad AD o recesiva 
caracterizada por PAF y tumores del SNC, sobre todo medu- 
loblastoma y glioma. 


Hamartoma combinado 
de retina y EPR 


Introduccion 


El hamartoma combinado de retina y EPR es una rara lesién, 
probablemente congénita. Puede ser mas frecuente en varones. 
Se presenta tipicamente de forma esporadica en los individuos 
normales, pero a veces se asocia a enfermedades sistémicas, sobre 
todo neurofibromatosis de tipo 2, diagndstico que debe tenerse 
en cuenta especialmente en nifios o si hay lesiones bilaterales. 
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Fig. 12.54 HCEPR solitaria. (A) Lesi6n muy pigmentada; (B) lesi6n parcialmente despigmentada con halo; (C) lesi6n grande con 


lagunas despigmentadas; (D) afectacién periférica muy extensa. 
(Por cortesia de S. Chen - figs. B y C.) 


La anatomia patologica muestra engrosamiento del EPR y la retina 
neurosensorial con tejido glial y fibrovascular ostensible. 


Diagnostico 


© Sintomas. Suele presentarse con mala visidn 0 estrabismo en la 
primera infancia, aunque también es frecuente que los sintomas 
debuten en nifios mayores o adultos jévenes. 
@ AV. 6/60 0 inferior en el 40-50%, generalmente secundaria a 
afectacion macular. 
© Fondo de ojo 
© Lesién pigmentada levemente elevada de color gris o marron 
(a veces anaranjado, amarillento o verdoso) que se funde con 
el EPR adyacente en el borde (fig. 12.57A). 
© Formacion de una membrana epirretiniana (MER) blanque- 
cina superficial con fruncimiento retiniano. En ocasiones 
hay alteraciones acusadas de la interfase vitreorretiniana 


(fig. 12.57B), a veces con desprendimiento de retina traccional 
focal. 

© Tortuosidad y prominencia de los vasos retinianos situados 
por encima; puede haber vasos nutricios y de drenaje ostensi- 
bles. 

© La lesion suele localizarse en el polo posterior, a menudo 
en situacion yuxtapapilar o macular; son raras las lesiones 
periféricas (fig. 12.57C). Puede haber distorsién traccional 
de la macula o la papila dptica. 

O Mas raramente se observa edema macular secundario, exu- 
dacién (fig. 12.57D), NVC y prerretiniana, retinosquisis y 
desprendimiento de retina. 

TCO. Demuestra la formacién de MER asociada; se considera 

intrinseca o diferente de la lesién principal. 

La AGF muestra hiperfluorescencia precoz de las anomalias 

vasculares y bloqueo por el pigmento; en fase tardia, puede 

haber escape. 
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Fig. 12.55 HCEPR agrupada. (A) Lesiones «en huella de oso»; 
(B) lesiones «en huella de oso polar». 


(Por cortesia de S. Chen - fig. A; J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of 
Macular Diseases, Mosby 1997 - fig. B.) 


Tratamiento 


Seguimiento por riesgo de complicaciones. 
E] tratamiento de la ambliopia es importante en nifios. 
Tratamiento especifico de la NVC y la extravasacion cuando 
esté indicado. 

© Lavitrectomia de la MER ha sido beneficiosa en algunos casos. 


Hamartoma simple congénito del EPR 


El hamartoma congénito simple del EPR es una entidad rara, 
que normalmente se descubre casualmente en nifios o adultos 
jovenes asintomaticos. Consiste tipicamente en una pequefa 
lesion (1,5 mm o menos) nodular de color azabache y bordes bien 
definidos que parece afectar a todo el espesor de la retina y el 
EPR, y protruye hacia la cavidad vitrea (fig. 12.58). Suelen verse 
una arteria nutricia y una vena de drenaje. La lesién se localiza 
habitualmente justo adyacente a la fovéola. La AV suele ser normal, 
pero en ocasiones esta disminuida por afectacién o traccion del 
centro de la fovea. 


Adenoma y adenocarcinoma del EPR 


El] adenoma del EPR es una lesién oval pigmentada que general- 
mente surge en la periferia del fondo de ojo, a veces a partir de un 
area de HCEPR solitaria. A menudo hay células inflamatorias en 
vitreo y exudacion retiniana asociadas. Pueden formarse vasos 
nutricios y de drenaje ostensibles. Se cree que el adenocarcinoma 
se comporta de forma similar al adenoma. En la mayoria de los 
casos basta con observar las lesiones si no hay complicaciones 
que amenacen la vision, ya que no se ha informado de metastasis. 
En ocasiones se requiere una biopsia por puncién para aclarar el 
diagnostico. 


Hiperplasia y migracion del EPR 
que simula un melanoma uveal 


Se han comunicado casos aislados de proliferacién intensa de células 
del EPR que simulaba un melanoma uveal, incluso con extension 
extraocular. Los verdaderos tumores malignos del EPR son extraor- 
dinariamente raros. 


8) 


Fig. 12.56 (A) HCEPR atipica; (B) despigmentacién 
caracteristica en un borde. 
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Fig. 12.57 Hamartoma combinado de la retina y el epitelio pigmentario retiniano. (A) Lesi6n que oculta la papila dptica; 
(B) lesidn con un componente glial prerretiniano significativo; (C) lesidn periférica; (D) lesi6n peripapilar mas grande con 


exudados duros periféricos. 
(Por cortesia de S. Chen - fig. A; S. Milewski - fig. B.) 


Fig. 12.58 Hamartoma congénito simple del epitelio 
pigmentario retiniano. 


SINDROMES PARANEOPLASICOS 


Los sindromes paraneoplasicos son enfermedades raras que pueden 
pasarse por alto o ser mal diagnosticadas por un observador des- 
prevenido. Muchos de los pacientes acuden con sintomas visuales 
antes de que se haya descubierto el cancer primario. Por eso es 
importante que los médicos estén familiarizados con estos sin- 
dromes para poder detectar el cancer subyacente lo antes posible. 


Proliferacién melanocitica uveal 
difusa bilateral 


La proliferacién melanocitica uveal difusa bilateral (PMUDB) es 
un sindrome paraneoplasico muy raro que ocurre normalmente 
en pacientes con un cancer sistémico, a menudo oculto. Se carac- 
teriza por proliferacion de melanocitos benignos en la coroides 
externa que a menudo produce multiples lesiones parecidas a nevos 
coroideos (fig. 12.59), pero se han descrito diversas manifestaciones 
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Fig. 12.59 Lesiones parecidas a nevos en la proliferacion 
melanocitica uveal difusa. 
(Por cortesia de A. Leys.) 


oculares en los segmentos anterior y posterior, como manchas 
subretinianas rojo grisdceas, catarata de progresién rapida y lesiones 
epiesclerales y conjuntivales. La vision puede estar muy disminuida. 
Se desconoce el mecanismo responsable, pero en muchos casos 
podria intervenir un factor circulante. La deteccién de un tumor 
maligno primario oculto puede permitir un tratamiento precoz que 
mejore la supervivencia. El tratamiento de la PMUDB en si suele 
ser decepcionante (se ha informado de mejoria en ciertos casos 
con plasmaféresis) y, aunque el tratamiento del tumor primario 
subyacente puede ir seguido de la regresidn de la PMUDB, no se 
acompafia de mejoria de la vision. 


Retinopatia asociada a cancer 


La retinopatia asociada a cancer (RAC) se asocia casi siempre a carci- 
noma bronquial de células pequefias. Los sintomas visuales preceden 
al diagnostico del cancer en la mitad de los casos, tipicamente unos 
cuantos meses, pero a veces varios afios. Tiene lugar una pérdida 
de vision subaguda a lo largo de varias semanas 0 meses asociada a 
fotopsias; la discromatopsia, el deslumbramiento, la fotosensibilidad y 
el escotoma central se atribuyen a disfuncién de conos, mientras que 
la ceguera nocturna, la mala adaptacion a la oscuridad, el escotoma 
anular y la pérdida de campo periférico seria consecuencia del dafio 
de los bastones. El fondo de ojo a menudo es normal inicialmente, 
pero aparece adelgazamiento arteriolar, palidez papilar y leves cam- 
bios del EPR al progresar la enfermedad. El electrorretinograma 
(ERG) es anormal en fases precoces, tanto en condiciones fotépicas 
como escotdépicas. Al igual que con la PMUDB, la RAC obliga a bus- 
car exhaustivamente un cancer oculto, aunque no siempre se encuen- 
tra, en cuyo caso se considera una retinopatia autoinmunitaria. 


Retinopatia asociada a melanoma 


La presentacion de la retinopatia asociada a melanoma (RAM) 
difiere de la RAC en que los sintomas visuales suelen presentarse 
después, en vez de antes, del diagnéstico de melanoma cutaneo. 
Puede haber vitiligo simultaneamente. Los autoanticuerpos del 
suero de pacientes con RAM reaccionan contra las células bipolares 
de la retina humana; los datos clinicos y electrofisiolégicos también 
apuntan a las células bipolares como el tejido diana en la RAM. 
Generalmente, los sintomas y signos son menos evidentes que en 
la RAC. El ERG muestra una marcada reduccién de la onda b en 
condiciones escotépicas y fotdpicas con conservacion de la onda a 
(funcién de los fotorreceptores normal), patron tipico de la dis- 
funcién de células bipolares. El pronéstico visual suele ser bueno. 
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CIRCULACION RETINIANA 


Sistema arterial 


@ La arteria central de la retina, una arteria terminal, entra en 
el nervio éptico aproximadamente 1 cm por detras del globo 
ocular. Esta compuesta por tres capas anatémicas: 
© Intima, la mas interna, formada por una capa unica de 

endotelio apoyada sobre una zona de colageno. Esta capa 
esta separada de la siguiente por la lamina elastica interna. 
© Media, compuesta principalmente por musculo liso. 
o Adventicia, la mas externa, compuesta por tejido conectivo 
laxo. 

© Las arteriolas retinianas proceden de la arteria central de la 
retina. Su pared contiene musculo liso, pero, a diferencia de las 
arterias, la lamina elastica interna es discontinua. 


Capilares 


Los capilares retinianos irrigan los dos tercios internos de la retina, 
y el tercio externo es abastecido por la coriocapilar. La red (plexo) 
capilar interna se localiza en la capa de células ganglionares, 


Fig. 13.1 Lecho capilar retiniano normal. (A) Zona periarteriolar 
libre de capilares; preparaci6n plana de retina con inyeccién 
de tinta china; (B) células endoteliales con nucleos 
alargados y pericitos de nucleos redondeados; preparacién 
por digestion con tripsina. 


(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, 
Butterworth-Heinemann 2001.) 


mientras que el plexo externo se situa en la capa nuclear interna. 

Existen zonas sin capilares alrededor de las arteriolas (fig. 13.1A) y 

en la fovea (zona avascular foveal; ZAF). Los capilares retinianos 

carecen de musculo liso y tejido elastico; su pared esta formada 

por (fig. 13.1B): 

© Células endoteliales, que forman una capa tinica sobre la mem- 
brana basal y presentan uniones celulares herméticas que cons- 
tituyen la barrera hematorretiniana. 

@ Lamembrana basal se situa por debajo de las células endotelia- 
les y posee una lamina basal externa que rodea a los pericitos. 

© Los pericitos se ubican por fuera de las células endoteliales 
y tienen multiples seudépodos que envuelven los capilares. 
Poseen propiedades contractiles y se cree que intervienen en la 
autorregulacién de la circulacién microvascular. 


Sistema venoso 


Vénulas y venas retinianas que drenan la sangre desde los capilares. 

© Las vénulas pequefias son mas grandes que los capilares, pero 
tienen una estructura similar. 

© Las vénulas mas grandes contienen musculo liso y se juntan 
para formar venas. 

© Las venas contienen una pequefia cantidad de musculo liso y 
tejido elastico en su pared, por lo que son relativamente dis- 
tensibles. Su diametro aumenta gradualmente a medida que 
discurren posteriormente hacia la vena central de la retina. 


RETINOPATIA DIABETICA 


Introduccion 


Complicaciones oculares de la diabetes 


@ Frecuentes 
© Retinopatia. 
© Iridopatia (defectos sutiles en la transiluminacion del iris). 
© Refraccion inestable. 

e@ Infrecuentes 

Orzuelos recurrentes. 

Xantelasmas. 

Catarata senil precoz. 

Glaucoma neovascular (GNV). 

Paralisis de los nervios oculomotores. 


000000 


Hipoestesia corneal. 

® Raros. Papilopatia, disociacién pupilar luz-proximidad, sin- 
drome de Wolfram (atrofia 6ptica progresiva y multiples ano- 
malias neuroldgicas y sistémicas), catarata de comienzo agudo, 
mucormicosis rinoorbitaria. 


Prevalencia 


Los datos publicados sobre prevalencia de retinopatia diabética 
(RD) en pacientes diabéticos varian sustancialmente segun los 
estudios, incluso entre poblaciones en el mismo pais y época, pero 
probablemente se site alrededor del 40%. Es mas frecuente en 
la diabetes de tipo 1 que en la de tipo 2, y supone un riesgo para la 
vision hasta en el 10% de casos. La retinopatia diabética proliferativa 


booksmedicos.org 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


(RDP) afecta al 5-10% de la poblacién diabética; los diabéticos de 
tipo 1 tienen un riesgo mayor, y la incidencia llega al 90% después 
de 30 afios. 


Factores de riesgo 


@ La duracién de la diabetes es el factor de riesgo mas importante. 
En pacientes diagnosticados de la enfermedad antes de los 30 
afios de edad, la incidencia de RD al cabo de 10 afos es del 
50%, y tras 30 afios alcanza el 90%. Raramente aparece RD en 
los primeros 5 afios tras el comienzo de la diabetes 0 antes de 
la pubertad, pero alrededor del 5% de los diabéticos de tipo 2 
presentan RD inicialmente. Parece que la duracién tiene mas 
valor predictivo para la enfermedad proliferativa que para la 
maculopatia. 

© Mal control de la diabetes. Se ha demostrado que el control 
estricto de la glucemia, sobre todo si se instaura precozmente, 
puede prevenir o retrasar la aparicion o progresién de la retino- 
patia a corto plazo. Los diabéticos de tipo 1 parecen beneficiarse 
mas de un buen control que los de tipo 2. Un valor elevado de 
HbAi¢c se asocia a mayor riesgo de retinopatia proliferativa. 

@ El embarazo se asocia en ocasiones a una progresién rapida 
de la RD. Los factores predictivos de este empeoramiento serian 
la mayor gravedad de la retinopatia antes del embarazo, un mal 
control previo de la diabetes, un control demasiado rapido en 
las primeras etapas de gestacién y la preeclampsia. El riesgo 
de progresién depende de la gravedad de la RD en el primer 
trimestre. Si existe una RD significativa, la frecuencia de las 
revisiones debe ajustarse al riesgo individualizado, y puede 
ser hasta de una vez al mes. El edema macular diabético suele 
resolverse espontaneamente tras el embarazo y no necesita 
tratamiento si aparece al final de la gestacién. 

© La hipertensién, muy frecuente en pacientes con diabetes de 
tipo 2, debe controlarse rigurosamente (< 140/80 mmHg). El 
control estricto parece ser especialmente beneficioso en diabé- 
ticos de tipo 2 con maculopatia. Las enfermedades cardiovas- 
culares y el antecedente de ictus también tienen valor predictivo. 

© La nefropatia, si es grave, se asocia a empeoramiento de la RD. 
A la inversa, el tratamiento de la nefropatia (p. ej., trasplante 
renal) puede acompajiarse de una mejoria de la retinopatia y 
de mejor respuesta a la fotocoagulacion. 

© Otros factores de riesgo serian hiperlipidemia, tabaquismo, 
cirugia de catarata y anemia. 


Patogenia 


La RD es fundamentalmente una microangiopatia en la que los 
vasos pequefios son especialmente vulnerables al dafio por los altos 
niveles de glucosa. Es probable que también intervenga el efecto 
directo de la hiperglucemia sobre las células retinianas. 

Se han identificado muchas sustancias estimulantes e inhibidoras 
de la angiogenia; dentro del primer grupo, tiene especial relevancia 
el factor de crecimiento endotelial vascular (VEGF). 


Clasificacion 


La clasificacion empleada en el Early Treatment Diabetic Reti- 
nopathy Study (ETDRS, que fue la clasificacién de Airlie House 
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modificada) es muy utilizada en todo el mundo. En la tabla 13.1 se 

presenta una version abreviada, junto con orientaciones terapéuti- 

cas. Las siguientes categorias descriptivas también son ampliamente 

usadas en la practica clinica: 

© Retinopatia diabética de fondo (RDF). Se caracteriza por 
microaneurismas, hemorragias en punto y en mancha, y exuda- 
dos. Estos suelen ser los signos mas precoces de RD, y persisten 
a medida que van apareciendo lesiones mas avanzadas. 

© Maculopatia diabética. Designa estrictamente la presencia de 
cualquier retinopatia en la macula, pero suele reservarse para 
los cambios significativos, sobre todo el edema que amenaza la 
vision y la isquemia. 

© Retinopatia diabética preproliferativa (RDPP). Se manifiesta 
con focos blancos algodonosos, alteraciones venosas, anoma- 
lias microvasculares intrarretinianas y a menudo hemorragias 
retinianas profundas. La RDPP indica isquemia retiniana pro- 
gresiva, con un riesgo alto de progresion a neovascularizacion 
retiniana. 

© RDP. Se caracteriza por neovascularizacién sobre la papila dptica 
o a menos de un diametro papilar de la misma (neovascula- 
rizacion papilar), o en otras partes del fondo de ojo (neovas- 
cularizacion extrapapilar). 

© La oftalmopatia diabética avanzada se caracteriza por despren- 
dimiento de retina traccional, hemorragia vitrea significativa 
persistente y GNV. 


Signos 


Microaneurismas 


Los microaneurismas son evaginaciones, sobre todo saculares, de 
la pared capilar que pueden formarse por dilatacién focal de zonas 
con ausencia de pericitos o por fusion de dos ramas de un asa capilar 
(fig. 13.2A). La mayoria se originan a partir del plexo capilar interno 
(capa nuclear interna), a menudo adyacentes a areas sin perfusion 
capilar (fig. 13.2B). La pérdida de pericitos (fig. 13.2C) también puede 
dar lugar a la proliferacion de células endoteliales y a la formacién 
de microaneurismas «celulares» (fig. 13.2D). Los microaneurismas 
pueden rezumar elementos del plasma hacia la retina debido a la 
alteracion de la barrera hematorretiniana o bien trombosarse. Suelen 
ser el signo mas precoz de RD. 
© Signos. Diminutos puntos rojos, que a menudo aparecen ini- 
cialmente en la zona temporal a la fovea (fig. 13.3A); pueden ser 
clinicamente indistinguibles de las hemorragias puntiformes. 
© La angiografia fluoresceinica (AGF) permite diferenciar entre 
hemorragias en punto y microaneurismas no trombosados. 
Las fotos iniciales muestran pequefios puntos hiperfluores- 
centes (fig. 13.3B), tipicamente mas abundantes que los que se 
visualizan clinicamente. En fases tardias hay hiperfluorescencia 
difusa por extravasacién. 


Hemorragias retinianas 


© Las hemorragias de la capa de fibras nerviosas retinianas se 
producen a partir de las arteriolas precapilares superficiales mas 
grandes (fig. 13.4A) y adoptan su forma caracteristica (fig. 13.4B) 
debido a la arquitectura de dicha capa de fibras. 
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Tabla 13.1 Clasificaci6n abreviada de la retinopatia diabética del Early Treatment Diabetic Retinopathy Study (ETDRS) 


Categoria/descripcion Tratamiento 


Retinopatia diabética no proliferativa (RDNP) 
Ausencia de RD Revision a los 12 meses 


RDNP muy leve Revision de la mayoria de los pacientes a los 12 meses 
Solo microaneurismas 


RDNP leve Revision a los 6-12 meses, seguin la gravedad de los 


Alguno 0 todos los siguientes: microaneurismas, signos, la estabilidad, los factores sistémicos y las 
hemorragias retinianas, exudados, focos blancos circunstancias personales del paciente 
algodonosos, hasta el grado de RDNP moderada. 

Ausencia de anomalias microvasculares intrarretinianas 
(AMIR) 0 arrosariamiento venoso significativo 


RDNP moderada Revisi6n aproximadamente a los 6 meses 


* Hemorragias retinianas graves (mds que en la fotografia Retinopatia diabética proliferativa (RDP) hasta en el 26%; 
estandar 2A del ETDRS: alrededor de 20 hemorragias RIDA CIS Ge Wioeso) Mesve Cn Glievo eis lo Deine 
medianas-grandes por cuadrante) en 1-3 cuadrantes 
o AMIR leves 

e Puede haber arrosariamiento venoso significativo 
en solo un cuadrante 

e A menudo hay focos blancos algodonosos 


RDNP grave Revision a los 4 meses 


Regla 4-2-1, con alguno de los siguientes criterios: RDP hasta en el 50%; RDP de alto riesgo hasta en el 15% 
¢ Hemorragias graves en los cuatro cuadrantes en menos de 1 ano 
e Arrosariamiento venoso significativo en dos o mas 

cuadrantes 


e AMIR moderadas en uno o mas cuadrantes 


RDNP muy grave Revision a los 2-3 meses 


Dos 0 mas criterios de RDNP grave RDP de alto riesgo hasta en el 45% en menos de 1 ano 

Retinopatia diabética proliferativa (RDP) 

RDP leve-moderada Tratamiento en funcidn de la gravedad de los signos, la 

Neovasos en la papila (NVP) 0 neovasos extrapapilares estabilidad, los factores sistémicos y las circunstancias 
(NVE), pero sin alcanzar los criterios de alto riesgo personales del paciente, como fiabilidad para acudir a 


las revisiones. Si no se trata, revisidn antes de 2 meses 


RDP de alto riesgo Se recomienda el tratamiento; véase el texto 


* NVP mayores que los de la fotografia estandar 10A del Debe realizarse inmediatamente cuando sea posible, 
ETDRS (aproximadamente 1% del drea papilar) incluso el mismo dia si el paciente acude con sintomas 
e Cualquier NVP con hemorragia vitrea y se visualiza bien la retina 


e NVE mayor de 2 area papilar con hemorragia vitrea 


Oftalmopatia diabética avanzada Véase el texto 


Véase la descripcion en el texto 


© Las hemorragias intrarretinianas proceden delextremovenoso _—forman en la union de la retina normal y edematosa. Estan com- 
de los capilares y se localizan en capas intermedias mas com- _puestos por lipoproteinas y macréfagos Ilenos de lipidos que se 
pactas de la retina (v. fig. 13.4A), lo que da lugar ala morfologia _localizan principalmente en la capa plexiforme externa (fig. 13.5A). 
en punto o mancha (fig. 13.4C). La hiperlipidemia puede incrementar la probabilidad de que se 
© Las hemorragias redondas oscuras mas profundas (fig. 13.4D) formen exudados. 
representan infartos retinianos hemorragicos situados en las © Signos 
capas medias de la retina (v. fig. 13.4A). El numero de estas © Lesiones céreas amarillentas (fig. 13.5B) relativamente bien 
hemorragias es un indicador importante de posible progresion definidas y dispuestas en grupos 0 anillos en el polo pos- 
a RDP. terior, a menudo alrededor de microaneurismas con extra- 
vasacion. 
E © Con el tiempo tienden a aumentar de numero y tamafio 
xudados 
(fig. 13.5C), y pueden afectar a la fovea. 
Los exudados, a veces denominados «duros» para diferenciarlos de oO Cuando se detiene la extravasacion, los exudados se reabsor- 
la antigua denominacion de los focos blancos algodonosos («exu- ben espontaneamente durante varios meses, bien a través de 
dados blandos»), se deben a edema retiniano localizado crénico; se los capilares circundantes sanos o por fagocitosis. 


booksmedicos.org 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


Fig. 13.2 Histopatologia de los microaneurismas. (A) Dos ramas de un asa capilar que pueden fundirse para formar 

un microaneurisma; preparaci6on plana de retina con inyeccién de tinta china; (B) area sin perfusi6n capilar con 
microaneurismas adyacentes; preparacion plana de retina con inyeccidn de tinta china; (C) pericitos degenerados eosindéfilos 
(color rosa oscuro); preparaci6n por digestidn con tripsina; (D) microaneurisma con proliferaci6n de células endoteliales 
(microaneurisma celular); preparacion por digestion con tripsina. 

(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - figs. A y C; J. Harry - figs. B y D.) 


Fig. 13.3. Microaneurismas. (A) Microaneurismas 

y hemorragias en punto/mancha en el polo posterior; 
(B) la AGF muestra puntos hiperfluorescentes dispersos 
en el fondo de ojo posterior. 
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Fig. 13.4 Hemorragias retinianas. (A) La anatomia patoldgica muestra depdsito difuso de sangre en las capas de fibras 
nerviosas retinianas y células ganglionares, y en forma de globulos en las capas externas; (B) hemorragias en la capa 
de fibras nerviosas retinianas (en llama); (C) hemorragias en punto y mancha; (D) hemorragias oscuras profundas. 

(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - fig. A.) 


© La extravasacion cronica favorece su crecimiento y el depo- 
sito de cristales de colesterol (fig sD). 

@ AGF. Habitualmente mostrara hipofluorescencia solo si hay 
grandes exudados densos, ya que, aunque la fluorescencia coroi- 
dea de fondo esta tapada, suele conservarse la fluorescencia de los 
capilares retinianos situados por encima de la lesion (fig. 13.6). 


Edema macular diabético (EMD) 


La maculopatia diabética (edema, exudados 0 isquemia foveal) es la 
causa mas frecuente de pérdida de vision en los pacientes diabéticos, 
sobre todo de tipo 2. El edema retiniano difuso se debe a escape 
capilar amplio, mientras que el edema localizado es consecuencia 
de la extravasacién focal de microaneurismas y segmentos capilares 
dilatados. El liquido se situa inicialmente entre las capas plexiforme 
externa y nuclear interna; mas adelante afecta también a la capa 
plexiforme interna y puede terminar habiendo un edema de todo 


el espesor de la retina. La acumulacion central de liquido hace que 

la fovea adopte un aspecto cistoide, el llamado «edema macular 

cistoide» (EMC), que se detecta facilmente mediante tomografia 

de coherencia dptica (TCO) ( A) y se ve como un patron 

petaloide central en la AGF (fig. 13.7B). 

@ Maculopatia focal: engrosamiento retiniano circunscrito que se 
asocia a anillos completos 0 incompletos de exudados (fi 8A). 
La AGF muestra hiperfluorescencia focal tardia por la extravasa- 
cion, normalmente con buena perfusion macular (fig. 13.8B). 

© Maculopatia difusa: engrosamiento retiniano difuso que puede 
ir acompanado de cambios cistoides; tipicamente hay también 
microaneurismas y pequenias hemorragias dispersas (fig. 13.9A). 
Las referencias anatomicas pueden estar borradas por el edema, 
haciendo imposible localizar la fovea. La AGF revela hiper- 
fluorescencia difusa en fases medias y tardias (1 B),y 

demuestra el EMC si esta presente. 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 
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Fig. 13.5 Exudados. (A) La anatomia patoldgica muestra depésitos eosinofilos irregulares, sobre todo en la capa plexiforme 
externa; (B) exudados pequenos y microaneurismas; (C) exudados mas extensos, algunos asociados a microaneurismas; 
(D) exudados que afectan a la févea, con deposito cristalino central de colesterol; se ha aplicado recientemente laser focal 


en la fovea temporal superior. 
(Por cortesia de J. Harry - fig. A; S. Chen - figs. C y D.) 


Fig. 13.6 AGF de los exudados. (A) Aspecto clinico; (B) los exudados no aparecen en la AGF. 
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Fig. 13.7 Edema macular cistoide. (A) La TCO muestra 
engrosamiento retiniano y espacios cistoides; (B) la AGF 
revela microaneurismas con exudacion e hiperfluorescencia 
difusa central con configuraci6n en pétalos de flor; se trata 
del mismo paciente de la figura 13.6. 


Maculopatia isquémica 


© Signos. Son variables, y la macula puede parecer relativamente 
normal a pesar de la disminucion de agudeza visual. En otros 
casos puede haber RDPP. 

© La AGF muestra ausencia de perfusion capilar en la fovea 
(aumento de la ZAF) y a menudo otras areas sin perfusion 
capilar (fig. 13.10) en el polo posterior y la periferia. 


Edema macular clinicamente significativo 


Eledema macular clinicamente significativo (EMCS) detectable median- 

te la exploracidn clinica se define segtuin el ETDRS como (fig. 13.11): 

© Engrosamiento retiniano a menos de 500 ym del centro de la 
macula (v. fig. 13.11, arriba a la izquierda). 

@ Exudados a menos de 500 jm del centro de la macula asociados 
a engrosamiento retiniano; este engrosamiento si puede estar 
por fuera de las 500 p.m (v. fig. 13.11, arriba a la derecha). 

© Engrosamiento retiniano de un didmetro papilar (1.500 zm) o 
mayor, que esta en parte a menos de un didmetro papilar del 
centro de la macula (v. fig. 13.11, abajo en el centro). 


Focos blancos algodonosos 


Los focos blancos algodonosos estan formados por acumulaciones 
de residuos neuronales dentro de la capa de fibras nerviosas. Son 
consecuencia de la destruccién isquémica de los axones nerviosos, 
cuyos extremos dilatados se denominan «cuerpos citoides», y se ven 
mediante microscopia 6ptica como estructuras globulares en la capa de 
fibras (fig. 13.12A). A medida que se resuelven los focos blancos algo- 
donosos, los detritos son eliminados mediante autdlisis y fagocitosis. 
© Signos. Pequefias lesiones superficiales blanquecinas y plumosas 
que ocultan los vasos sanguineos subyacentes (figs. 13.12B y C). 
Solo son clinicamente evidentes en la retina retroecuatorial, 
donde la capa de fibras nerviosas tiene un grosor suficiente para 
hacerlos visibles. 


Fig. 13.8 Maculopatia diabética focal. (A) Anillo de exudados 
duros temporal a la macula; (B) la AGF en fase 

tardfa muestra un area focal de hiperfluorescencia 

por extravasacion correspondiente al centro del anillo 

de exudados. 
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Fig. 13.9 Maculopatia diabética difusa. (A) Hemorragias 

en punto y mancha; existe engrosamiento retiniano difuso; 
(B) AGF en fase tardfa que muestra hiperfluorescencia 
difusa en el polo posterior por exudacion. 


(Por cortesia de S. Chen - fig. B.) 


@ La AGF muestra hipofluorescencia focal debida a isquemia local 
y bloqueo de la fluorescencia coroidea de fondo. 


Alteraciones venosas 


Los cambios venosos propios de la isquemia consisten en dilatacion 
y tortuosidad generalizadas, asas, arrosariamiento (estrechamien- 
tos y dilataciones focales) y segmentacién en forma de salchicha 
(fig. 13.13). La extension del area retiniana con cambios venosos 
muestra buena correlacion con la probabilidad de que aparezca 
enfermedad proliferativa. 


Anomalias microvasculares intrarretinianas 


Las anomalias microvasculares intrarretinianas (AMIR) son cor- 
tocircuitos que unen directamente arteriolas y vénulas retinianas 
sin lecho capilar interpuesto, y por eso a menudo se encuentran 
adyacentes a areas de acusada hipoperfusion capilar (fig. 13.14A). 


Vasculopatias retinianas 


Fig. 13.10 Maculopatia diabética isquémica. La fase 
venosa de la AGF muestra hipofluorescencia por ausencia 
de perfusién capilar en la macula central y otras zonas. 
(Por cortesia de S. Chen.) 


© Signos. Finas lineas rojas intrarretinianas irregulares que dis- 
curren de arteriolas a vénulas sin cruzar los vasos principales 
(fig. 13.14B). 

@ La AGF muestra hiperfluorescencia focal asociada a areas adya- 
centes de cierre capilar, pero sin extravasacion. 


Cambios arteriales 


Una dilatacién sutil de las arteriolas retinianas puede ser un indi- 
cador precoz de disfuncién isquémica. Cuando hay una isquemia 
significativa, aparecen signos como estrechamiento periférico, vasos 
«en hilo de plata» y cierre arteriolar, similar al aspecto tardio tras 
una oclusién de la rama arterial retiniana. 


Fig. 13.11 Edema macular clinicamente significativo. 
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Fig. 13.12 Focos blancos algodonosos. (A) La histopatologia Fig. 13.13 Cambios venosos. (A) Asas; (B) arrosariamiento; 
revela cuerpos citoides en la capa de fibras nerviosas (C) segmentaci6n acusada. 

retinianas; (B) aspecto clinico; (C) la fotograffa aneritra 

muestra el aspecto diferente de los focos blancos 

algodonosos y las hemorragias, que aparecen de color 

negro; las lesiones blancas mas pequenas y bien definidas 

corresponden a exudados. 


(Por cortesia de J. Harry - fig. A.) 
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(B) 


Fig. 13.14 Anomalias microvasculares intrarretinianas. 

(A) La histopatologfa muestra un cortocircuito 
arteriolovenular y algunos microaneurismas en un lecho 
capilar mal perfundido; preparaci6on plana de retina 

con inyeccién de tinta china; microscopia de contraste 
de fases; (B) aspecto clinico. 

(Por cortesia de J. Harry - fig. A.) 


Retinopatia proliferativa 


Se ha calculado que debe haber ausencia de perfusion de mas de un 
cuarto de la retina para que aparezca RDP. Aunque los neovasos reti- 
nianos pueden surgir en cualquier zona de la retina, generalmente se 
observan en el polo posterior. A medida que los neovasos aumentan 
de tamaiio, crece junto a ellos tejido fibroso, inicialmente tenue. 

© Neovascularizacién papilar (NVP). Presencia de neovasos 
sobre la cabeza del nervio 6ptico o a menos de un didmetro 
papilar (fig. 13.15). 

@ Neovascularizacion extrapapilar (NVE). Neovasos mas aleja- 
dos de la papila (fig. 13.16); pueden acompajfiarse de fibrosis si 
son de larga evolucién. 

© Neovascularizacion iridiana (NVI; fig. 13.17). También llamada 
«rubeosis del iris», comporta un riesgo alto de progresion a 
GNV (v. capitulo 10). 
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@ La AGF (v. fig. 13.15C) resalta la neovascularizacién durante 
las fases precoces del angiograma y muestra hiperfluorescen- 
cia irregular progresiva durante las etapas tardias debido a la 
intensa salida de colorante desde el tejido neovascular. La AGF 
puede usarse para confirmar la presencia de neovasos si hay 
dudas clinicas, y también delimita las areas de retina isquémica 
que pueden ser tratadas selectivamente con laser. 


Tratamiento 


General 


@ La educacion del paciente es fundamental, también respecto 
a la necesidad de acudir a las revisiones y tratamientos pro- 
gramados para conseguir los mejores resultados visuales. 

© Elcontrol de la diabetes debe ser lo mejor posible. 

Otros factores de riesgo, sobre todo la hipertension arterial 
(especialmente en la diabetes de tipo 2) y la hiperlipidemia 
deben ser controlados con la colaboracién del endocrindlogo. 

@ Fenofibrato. Se ha demostrado que en dosis de 200 mg diarios 
reduce la progresién de la RD en diabéticos de tipo 2, por lo 
que hay que valorar su administracion, con independencia 
de que el paciente esté tomando ya una estatina. 

© Se deberia abandonar el tabaco, aunque no se ha demostrado 
concluyentemente que esto influya en la retinopatia. 

© Otros factores modificables, como la anemia y la insuficiencia 
renal, se atenderan como sea conveniente. 


Tratamiento del edema macular diabético 


Hasta hace poco la fotocoagulacion con laser era la base del tratamien- 
to del EMD, con una reduccion del 50% del riesgo de pérdida visual en 
comparacion con la observacién. La disponibilidad de nuevas moda- 
lidades terapéuticas de mayor eficacia ha alterado llamativamente los 
protocolos de tratamiento en los ultimos afios. No obstante, siempre 
hay que discutir a fondo con el paciente las opciones existentes. En 
particular, los pacientes con buena visién que por lo demas cumplen 
los criterios para el tratamiento pueden preferir la observacion tras 
explicarles los riesgos de las diversas intervenciones terapéuticas. 

© Fotocoagulacién con laser (tratamiento focal/en rejilla modi- 

ficada del ETDRS). 

© Focal (figs. 13.18A y B). Se aplican quemaduras de diodo o 
argon a los microaneurismas que rezuman a 500-3.000 1M 
de la fovéola; los parametros empleados son 50-100 jm de 
didmetro, 0,05-0,1 s de duracién, y potencia suficiente para 
conseguir una reaccion grisacea bajo el microaneurisma. 

oO Rejilla (figs. 13.18C-F). Se realizan quemaduras en areas 
maculares de engrosamiento retiniano difuso, tratando 
de no acercarse a menos de 500 um de la fovéola y 500 xm de 
la papila dptica, usando un diametro de disparo de 50-100 
um, una duracion de 0,05-0,18 y ajustando la potencia para 
obtener una reaccion leve. La rejilla «modificada» incluye 
también el tratamiento focal de los focos de exudacion, 
normalmente microaneurismas. 

© Micropulso subumbral de laser de diodo. Esta modalidad 
emplea pulsos de laser de muy corta duracién (del orden de 

microsegundos) separados por un intervalo mayor (p. ej., 5% 
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Fig. 13.15 Neovasos papilares. (A) Leves; (B) graves; (€) la AGF 
muestra escape de los neovasos papilares, con pérdida 
difusa de capilares periféricos y un pequeno foco de vasos 
que exudan en otra zona. 

(Por cortesia de S. Chen - fig. B.) 


Fig. 13.16 Neovasos extrapapilares. (A) Leves; (B) graves; 
(C) asociados a fibrosis. 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


Fig. 13.17 Neovasos en el iris (rubeosis del iris). 
(Por cortesia de C. Barry.) 


de tiempo de laser en cada ciclo), lo que permite que se disipe la 
energia y se reduzca al minimo el dafio a la retina y la coroides, a 
la vez que estimula el epitelio pigmentario retiniano (EPR). Las 
investigaciones hasta la fecha han demostrado que se consiguen 
resultados similares a los del laser térmico convencional. 
Farmacos anti-VEGF intravitreos. A la luz de varios ensayos 
clinicos importantes (v. también capitulo 14), se han adoptado 
los inhibidores del VEGF intravitreos como un elemento funda- 
mental del tratamiento de la maculopatia diabética. La mayoria 
de los estudios actuales se han centrado en el ranibizumab o el 
bevacizumab. 
Triamcinolona intravitrea. En ojos seudofaquicos, la inyeccion 
intravitrea del corticoide triamcinolona seguida de laser precoz 
obtiene resultados comparables al ranibizumab en lo que respec- 
taa la mejoria y la disminucién del engrosamiento retiniano. No 
obstante, existe un riesgo significativo de elevacion de la presion 
intraocular (PIO), que debe vigilarse estrechamente. No se ha 
demostrado de modo uniforme que sea mas eficaz que el laser 
en ojos faquicos, en los que aumenta sustancialmente el riesgo de 
catarata. Los implantes intravitreos de liberacién retardada 
de corticoides también han acreditado resultados prometedores. 
Vitrectomia por pars plana (VPP; fig. 13.19). Puede estar indi- 
cada cuando el edema macular se asocia a traccion tangencial 
por una hialoides posterior engrosada y tensa (v. capitulo 14; sin- 
drome de traccién vitreomacular). También se ha sugerido que 
algunos ojos sin la hialoides posterior tensa pueden beneficiarse 
de la vitrectomia. Clinicamente, la hialoides posterior rigida y 
engrosada se caracteriza por un aumento del brillo de la super- 
ficie vitrea premacular. La AGF muestra tipicamente exudacion 
difusa y un EMC evidente, pero la TCO es la herramienta defini- 
tiva para su valoracion. Hay otras posibles indicaciones de VVP 
en el tratamiento de la oftalmopatia diabética (v. mas adelante). 
Recomendaciones especificas 
o ELEMCS que no afecte al centro de la macula debe tratarse 
con fotocoagulacion (v. fig. 13.18), o con laser de micropulsos 
si se dispone de él. 
oO ELEMCS que afecte al centro macular pero con visién nor- 
mal o minimamente afectada, del orden de 6/9 0 mejor, 


CAPITULO 


Vasculopatias retinianas 


puede tratarse con laser (los micropulsos pueden comportar 
menor riesgo de lesién foveolar) 0 someterse a observacion 
sila exudacion se origina muy cerca de la fovea. Si se aplica 
laser, conviene no tratar a menos de 500 pm del centro 
aparente de la macula. 

oO Enel EMCS que afecta al centro de la macula con agudeza 
visual reducida 0 en declive (6/9-6/90) y engrosamiento 
foveolar significativo en la TCO, debe valorarse el trata- 
miento intravitreo con anti-VEGF, con una fase de induc- 
cién inicial consistente en inyecciones mensuales durante 
3-6 meses. Posteriormente se puede seguir inyectando segun 
sea necesario. Es posible que la combinacion del tratamiento 
anti-VEGF con el laser -probablemente no antes de completar 
la fase de induccién- ofrezca ventajas, sobre todo para redu- 
cir la frecuencia de inyecciones, aunque esta cuestion sigue 
siendo investigada. 

oO En los ojos seudofaquicos con EMCS que afecte al centro 
macular y vision de 6/9-6/90, puede aplicarse la pauta sefia- 
lada anteriormente o inyectarse en el vitreo triamcinolona 
sin conservantes seguida a continuacion por laser. 

© En casos resistentes puede optarse por afiadir un corticoide 
intravitreo: triamcinolona —preferiblemente sin conservan- 
tes— o un implante de liberacion retardada. Puede valorarse 
la VPP, sobre todo si existe traccion vitreomacular. 

© Los ojos con gran disminucion de visién por EMD suelen 
tener mal prondstico, y no se ha establecido cual es el trata- 
miento optimo. Segun las circunstancias, pueden mantenerse 
en observacion 0 someterse a cualquiera de las modalidades 
terapéuticas comentadas anteriormente. 


Tratamiento con laser para la retinopatia 
proliferativa 


El tratamiento diseminado con laser (fotocoagulacién panretiniana 

[FPR]; fig. 13.20) sigue siendo la base del tratamiento de la RDP, que- 

dando la inyeccién intravitrea de anti- VEGF y otras modalidades 

como medidas coadyuvantes. El ensayo clinico Diabetic Retinopathy 

Study (DRS) establecio las caracteristicas de la enfermedad proli- 

ferativa de alto riesgo y demostré el efecto beneficioso de la FPR; 

asi, la NVP grave sin hemorragia se asocia a un riesgo del 26% de 

pérdida visual a los 2 afios, que se reduce a un 9% mediante FPR. 

© Consentimiento informado. Hay que advertir a los pacientes 
que la FPR en ocasiones puede causar defectos de campo visual 
de suficiente gravedad como para perder el permiso de condu- 
cir; también deben ser conscientes de que existe cierto riesgo 
para la vision central y pueden afectarse la vision nocturna y la 
cromatica. 

e@ EMD coexistente. Si también existe EMCS real 0 inminente, 
es preferible tratar este con laser antes de la FPR 0 hacerlo en 
la misma sesion; hay que mantener la intensidad y extension dela 
FPR a los niveles minimos que se crea que pueden ser eficaces, 
y puede repartirse en varias sesiones; el uso coadyuvante de 
corticoides o anti- VEGF intravitreos puede mejorar el resultado. 

© Lentes. Se usa una lente de contacto para obtener una vision 
ampliada y estable del fondo de ojo. Actualmente suele pre- 
ferirse una lente panfundoscopica a la de tres espejos, ya que 
es mas dificil fotocoagular por descuido el polo posterior con 
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Fig. 13.18 Laser en el edema macular clinicamente significativo. (A) Antes del tratamiento focal con laser; (B) inmediatamente 
después del laser focal; (€) antes del tratamiento con laser en rejilla macular modificada; (D) el mismo paciente de (C) 
inmediatamente después del laser en rejilla; (E) aspecto 2 meses después de una rejilla con laser limitada; (F) rejilla 
macular densa que respeta la févea. 


(Por cortesia de S. Chen - figs. A, B y F; R. Bates - figs. C-E.) 
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Fig. 13.19 Vitrectomia por pars plana mas rejilla macular en la maculopatia diabética. (A) Aspecto preoperatorio; (B) aspecto 
varias semanas después de la operaci6on; (C) y (D) TCO macular antes y después de la operacién. 
(Por cortesia de S. Chen.) 
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Fig. 13.20 (A) Fotocoagulaci6n panretiniana limitada, con hemorragia retrohialoidea reciente; (B) tratamiento mas extenso; 
(Continua) 
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&* SS ee tae S aes vii 
Fig. 13.20 (cont.) (C) aspecto de la retina varias semanas después del laser; (D) imagen compuesta de un tratamiento realizado 
mediante un «patron de barrido». 


(Por cortesia de C. Barry - fig. C; S. Chen - fig. D.) 


la primera. Algunos oftalmologos prefieren usar una lente de 
contacto de mayor aumento y campo mas reducido (p. ej., 
Mainster*, Area Centralis®) para la parte mas posterior del 
tratamiento. Es esencial no olvidar en ningun momento que la 
imagen esta invertida vertical y lateralmente. 
Anestesia. La cantidad de tratamiento que se puede aplicar en 
una sesién puede verse limitada por las molestias del paciente, que 
suelen ser menores cuando se trata el polo posterior y mas acusa- 
das en la periferia y sobre los haces neurovasculares horizontales. 
Tienden a aumentar en las sesiones sucesivas. La anestesia topica 
es suficiente en la mayoria de los casos, aunque, si es necesario, 
puede administrarse anestesia subtenoniana o peribulbar. 
Parametros del laser 
oO Tamafio del impacto. Un diametro de las quemaduras de 
400 um suele ser optimo para la FPR. El valor seleccionado 
en la consola del laser para conseguir este didmetro depende 
de la lente de contacto empleada, por lo que hay que tener 
en cuenta el factor de correccién para la lente escogida. De 
forma aproximada, con las lentes del tipo panfundoscépico el 
diametro del impacto retiniano es el doble del seleccionado en 
la consola; suele elegirse 200 jm para la FPR, lo que equivale 
a 400 um de didmetro retiniano real una vez que se multiplica 
por el factor de ampliacion relativo. Con las lentes Mainster 
y Area Centralis, el diametro retiniano coincide bastante con 
la seleccion del aparato, por lo que debe ajustarse a 400 pm. 
oO La duracién depende del tipo de laser: se usa habitualmente 
0,05-0,1 s con el laser de argon, pero laseres mas recientes 
permiten pulsos mucho mas cortos, y se recomienda actual- 
mente para ellos valores de 0,01-0,05 s (10-50 ms). Las estra- 
tegias de multiples disparos de algunos aparatos utilizan una 
combinacién de pulsos de muy corta duracion (p. ej., 20 ms), 
intervalos muy cortos y pautas preprogramadas para facilitar 
la aplicacién de un gran numero de pulsos en un periodo 
breve (v. fig. 13.20D). La FPR con verdaderos micropulsos 
se esta investigando actualmente y los resultados parecen 
prometedores. Con una duracién de pulso mas corto pare- 
ce requerirse un numero total mayor de quemaduras para 


obtener una respuesta adecuada, y puede tardarse mas en 
conseguir la regresion de los neovasos. 

oO La potencia debe ser suficiente para producir solo una que- 
madura de intensidad leve. 

oO Espaciamiento. Las quemaduras deben estar separadas por 
la anchura de 1-1,5 impactos. 

© Extensidén del area tratada. La primera sesion de tratamiento sue- 
le consistir en 1.500 quemaduras en la mayoria de los casos, aun- 
que pueden aplicarse mas impactos si hay un riesgo inminente 
de pérdida de visién por hemorragia vitrea. Cuanto mas extenso 
sea el tratamiento en una sesién, mayor probabilidad de com- 
plicaciones. Las cifras varian, pero se requieren probablemente 
2.500-3.500 quemaduras para la regresidn de una RDP leve, 
4.000 para la RDP moderada y hasta 7.000 para la RDP grave. 
E] numero de impactos solo es un valor orientativo, ya que la 
extension de tratamiento eficaz depende de diversas variables. 

© Patron de tratamiento. Generalmente se restringe el tratamiento 
al area por fuera de las arcadas vasculares temporales de la 
macula; es aconsejable crear una «barrera» de impactos de laser 
temporal a la macula al principio de la fotocoagulacién para 
reducir el riesgo de lesién macular accidental. Muchos oftalm6- 
logos dejan dos diametros de papila sin tratar en el lado nasal de 
la papila dptica para preservar el campo paracentral. En la RDP 
muy grave se recomienda empezar a tratar la parte inferior del 
fondo de ojo, ya que cualquier hemorragia vitrea gravitara hacia 
abajo y ocultara esta zona, impidiendo seguir el tratamiento. 
Deben evitarse las areas de traccion vitreorretiniana. 


© Las revisiones dependen de la gravedad de la RDP y de la nece- 


sidad de nuevas sesiones de tratamiento; el tratamiento inicial se 
dividira en dos 0 tres sesiones. Una vez que se ha realizado un 
numero adecuado de quemaduras, puede revisarse al paciente 
alas 4-6 semanas. 

Indicadores de regresion: achatamiento del extremo de los vasos, 
contraccion y desaparicién de los neovasos, dejando a menudo 
vasos «fantasma» o fibrosis (fig. 13.21), regresidn de las AMIR, 
disminucién de los cambios venosos, reabsorcién de hemorra- 
gias retinianas y palidez papilar. La contraccidén de los vasos en 
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Fig. 13.21 Tratamiento de la retinopatia diabética proliferativa. (A) Retinopatia proliferativa grave; (B) 3 meses después, 
los neovasos han remitido; queda una fibrosis residual en la papila. 


(Por cortesia de S. Milewski.) 


regresion o la induccién de despegamiento del vitreo pueden 
precipitar una hemorragia vitrea. La proliferacién fibrosa signi- 
ficativa puede dar lugar a desprendimiento de retina traccional 
(v. mas adelante). Los pacientes deben seguir bajo observacion, ya 
que pueden aparecer recurrencias que precisen de FPR adicional. 


Inhibicion del VEGF en la retinopatia 
proliferativa 


La inyecci6n intravitrea de anti- VEGF tiene un papel coadyuvante 
en el tratamiento de la RDP. Puede estar indicada para intentar la 


resolucion de una hemorragia vitrea persistente (con una ecografia 
en modo B previa para descartar desprendimiento de retina) con 
el objetivo de evitar la vitrectomia, como tratamiento inicial de la 
rubeosis del iris (v. mas adelante y capitulo 10) mientras se espera 
la respuesta ala FPR, y posiblemente para el control rapido de una 
RDP muy grave, reduciendo el riesgo de hemorragia. 


Fotocoagulacion retiniana dirigida (FRD) 


La AGF de campo amplio permite delimitar con precisi6n las areas 
sin perfusion capilar periféricas (fig. 13.22). Se ha informado de que 


Fig. 13.22 AGF de campo amplio que muestra areas difusas sin perfusi6n capilar; la flecha indica un ejemplo patente. 
(Por cortesia de S. Chen.) 
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el tratamiento selectivo de estas areas con laser diseminado es igual 
de eficaz para conseguir la regresion de los neovasos, al tiempo que 
se disminuyen las posibles complicaciones. 


Oftalmopatia diabética avanzada 


La oftalmopatia diabética avanzada es una grave complicacién de la 
RD que amenaza la vision y afecta a pacientes con un tratamiento 
inadecuado o ineficaz. En ocasiones, el paciente se presenta con, 0 
debido a, una enfermedad avanzada. 


Cuadro clinico 


© Hemorragia. Puede ser prerretiniana (retrohialoidea), vitrea o 
ambas a la vez (figs. 13.23A y B). Las hemorragias vitreas sue- 
len tardar mas en reabsorberse que las prerretinianas, porque 
suelen ser mas sustanciales. En algunos ojos, la sangre degradada 
se compacta sobre la superficie posterior del vitreo y forma una 
«membrana ocre». Hay que hacer una ecografia en los ojos con 
hemorragia vitrea densa para detectar un posible desprendi- 
miento de retina asociado. 

© Desprendimiento de retina traccional (fig. 13.23C). Se debe a 
la contraccion progresiva de membranas fibrovasculares sobre 
areas de adherencia vitreorretiniana. El desprendimiento vitreo 
posterior en ojos con RDP a menudo es incompleto debido a 
las fuertes adherencias entre la corteza vitrea y areas de proli- 
feracion fibrovascular; las hemorragias a menudo se producen 
en estos sitios debido a la tensién ejercida sobre los neovasos. 

© Rubeosis del iris (NVI). Puede aparecer en ojos con RDP y, si es 
grave, dar lugar a GNV (v. capitulo 10). La NVI es especialmente 
frecuente en ojos con isquemia retiniana grave o desprendi- 
miento de retina persistente tras una VPP fallida. 


Indicaciones para la vitrectomia por pars plana 


La vitrectomia en la RD suele combinarse con una extensa FPR con 

endolaser. Los resultados visuales dependen de la indicacién con- 

creta de la cirugia y de la gravedad de la enfermedad preexistente. 

© La persistencia de una hemorragia vitrea grave que impide 
una FPR adecuada es la indicacién mas habitual. En ausencia 
de rubeosis del iris, se ha considerado tradicionalmente que la 
vitrectomia debia hacerse antes de 3 meses de la hemorragia 
vitrea inicial en los diabéticos de tipo 1, y en la mayoria de los 
casos de hemorragia bilateral. Sin embargo, el resultado puede 
ser mejor cuanto mas precoz sea la cirugia, y la disponibilidad 
del tratamiento con anti-VEGF intravitreo podria modificar 
esta pauta. 

e@ EI DRtraccional progresivo que amenaza o afecta a la macula 
debe tratarse sin demora. Sin embargo, los desprendimientos 
traccionales extramaculares deben ser observados, ya que a 
menudo permanecen estacionarios durante periodos prolon- 
gados. 

@ El DR combinado traccional y regmatégeno debe tratarse de 
modo urgente. 

© Hemorragia retrohialoidea premacular (fig. 13.24A). Si es 
densa y persistente, debe valorarse una vitrectomia precoz, 
porque, sino se trata, la membrana limitante interna o la hialoi- 
des posterior pueden servir de andamiaje para la proliferacién 
fibrovascular con el consiguiente desprendimiento traccional 


Fig. 13.23 Oftalmopatia diabética avanzada. (A) Hemorragia 
retrohialoidea con una pequena cantidad de sangre 

en el gel vitreo; (B) hemorragia intravitrea mas intensa; 
(C) desprendimiento de retina traccional. 


(Por cortesia de S. Chen - figs. B y C.) 
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Fig. 13.24 Gran hemorragia retrohialoidea premacular. 
(A) Antes y (B,C) después de la hialoidotomia con laser 
de Nd-YAG. 


(Por cortesia de S. Chen.) 


macular o la formacién de membrana epirretiniana macular. 
La dispersion con laser YAG (hialoidotomia) a menudo tiene 
éxito (figs. 13.24B y C). 


Papilopatia diabética 


La papilopatia diabética (papilitis diabética) se ha considerado 
durante mucho tiempo una variante rara de la neuropatia Optica 
isquémica anterior, aunque es bilateral mds a menudo y tiende a 
cursar con una tumefaccion papilar mas difusa. No esta clara su 
etiopatogenia, pero parece deberse a una microangiopatia. Ocurre 
principalmente en diabéticos jévenes, y se manifiesta con una leve 
pérdida visual indolora, unilateral en mas de la mitad de los casos; el 
edema de papila bilateral obliga a descartar un aumento de presion 
intracraneal. Es tipica la tumefaccién hiperémica de la papila, y en 
muchos casos hay telangiectasias papilares que en ocasiones se con- 
funden con neovascularizacion (fig. 13.25). Puede haber apifiamiento 
en la otra papila. Se resuelve al cabo de varios meses, y a menudo 
queda una leve palidez papilar. La agudeza visual (AV) final es de 
6/12 0 superior en el 80%, en funcién también de la RD asociada. La 
distincién con la papiloflebitis (v. mas adelante) —un tipo de oclusién 
venosa retiniana (OVR)- se basa en la presencia de hemorragias 
retinianas mas acusadas y congestién venosa en esta ultima, pero a 


Fig. 13.25 Edema hiperémico de papila y telangiectasias 
en la papilopatia diabética. 
(Por cortesia de S. Hayreh.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 
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Fig. 13.26 Hallazgo fortuito de un foco blanco algodonoso 
aislado, con resultado negativo del estudio general. Cierto 
grado de tortuosidad vascular puede ser un factor adicional 
de riesgo cardiovascular. 


veces resulta imposible. Se ha probado con anti-VEGF intravitreos 
y corticoides por varias vias, con eficacia dudosa. 


RETINOPATIA NO DIABETICA 


Hasta el 10% de los individuos de mas de 40 afios sin diabetes pre- 
sentan un cuadro generalmente muy leve de alteraciones, como 
microaneurismas, hemorragias en punto y mancha, y focos blancos 
algodonosos (fig. 13.26), compatible con el diagndstico de RD. Supo- 
niendo que se han descartado otras causas oculares como OVR 0 
telangiectasias maculares idiopaticas, esta retinopatia «no diabética» 
tiende a asociarse a mayor riesgo cerebrovascular y cardiovascular, 
y puede ser especialmente prevalente en pacientes con hipertensién 
conocida o incipiente. Hay pruebas de que podria ser un marca- 
dor de diabetes preclinica en algunos pacientes; el calibre venular 
aumentado también puede indicar lo mismo. No esta claro como 
debe tratarse, aunque parece conveniente un estudio y tratamiento 
optimo de los factores de riesgo vascular sistémico. Los signos 
suelen desaparecer espontaneamente, sobre todo en casos con bajo 
riesgo cardiovascular. 


SAS 


Introduccion 


Las trombosis venosas retinianas se asocian estrechamente a cam- 
bios seniles locales y sistémicos. Tipicamente, en la oclusién de rama 
venosa retiniana (ORVR), el engrosamiento arterioloesclerdtico 
de un arteriola retiniana produce compresién de la vénula en el 
punto de cruce arteriovenoso, agravada por el hecho de que ambos 
vasos comparten la vaina adventicia. Esto da lugar a alteraciones 
secundarias, como pérdida de células endoteliales, flujo turbulento 
y formacion de trombos. De modo similar, la vena y la arteria cen- 
trales de la retina poseen una vaina comun en los puntos de cruce 
por detras de la lamina cribosa, por lo que los cambios ateroes- 
clerdticos de la arteria pueden precipitar una oclusidn de la vena 


central de la retina (OVCR). Se cree que los factores hematoldgicos 
protromboticos podrian ser importantes en una minoria de casos, 
incidiendo en una predisposicion anatémica ateroesclerdtica. Una 
vez que se ha producido la oclusion venosa, hay una elevacién de 
la presion venosa y capilar con estancamiento del flujo sanguineo, 
lo que origina hipoxia retiniana, que a su vez resulta en lesidn de 
las células endoteliales capilares, extravasacién de elementos de la 
sangre y liberacion de mediadores como el VEGF. 


Factores de riesgo 


@ Edad. Es el factor mas importante; mas del 50% de los casos 
ocurren en pacientes mayores de 65 afios. 

© Hipertensién. Esta presente en dos tercios o mas de los pacien- 
tes con OVR de mas de 50 afios y el 25% de los pacientes mas 
jovenes. Es mas prevalente en los pacientes con ORVR. 

© Hiperlipidemia. Se detecta en un tercio o mas de los pacientes, 
con independencia de su edad. 

© Diabetes mellitus. Se encuentra hasta en el 15% de los pacientes 
con mas de 50 afios. Es mas prevalente en asiaticos y negros, 
pero rara en pacientes mas jovenes. 

@ El glaucoma y probablemente la hipertensién ocular se asocian 
a mayor riesgo de OVCR y posiblemente ORVR. 

e@ Anticonceptivos orales. En mujeres jovenes, las pildoras anti- 
conceptivas son el factor de riesgo mas comun, y probablemente 
deben evitarse tras una OVR. 

@ = Tabaco. Podria haber mayor incidencia de OVR en fumadores, 
aunque los resultados de los estudios no son concluyentes. 

© Infrecuentes. Deshidratacion, trastornos mieloproliferativos 
(p. ej., mieloma, policitemia), trombofilia (p. ej., hiperhomocis- 
teinemia, sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos, mutacion 
del factor V de Leiden), enfermedades inflamatorias asociadas 
a periflebitis oclusiva (p. ej., enfermedad de Behcet, sarcoidosis, 
granulomatosis de Wegener), orbitopatias e insuficiencia renal 
cronica. 


Estudio sistémico 


El objetivo principal de detectar y tratar las enfermedades sistémicas 
asociadas es reducir el riesgo de futuras oclusiones vasculares, tanto 
oculares como sistémicas. 


En todos los pacientes 


Presion arterial (PA). 

© Velocidad de sedimentacién globular (VSG) 0 viscosidad 
plasmatica (VP). 
Hemograma completo (HC). 

© Glucemia. Si esta indicado, se hard un estudio de diabetes mas 
a fondo. 

© Colesterol total y lipoproteinas de alta densidad (HDL). 
Pueden valorarse otras pruebas lipidicas. 

© Proteinograma. Para detectar disproteinemias, como el mielo- 
ma multiple. 

© Otras pruebas. Algunos autores recomiendan investigar 
siempre lesiones organicas asociadas a los factores de riesgo 
cardiovascular normalmente encontrados en los pacientes con 
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OVR, con la intencion de evitar que empeore este dafio, asi 

como facilitar el tratamiento sistémico que reduzca el riesgo de 

oclusi6n venosa ocular recurrente. Las investigaciones son con- 

tradictorias, ya que algunos estudios sugieren que la mortalidad 

cardiaca y cerebrovascular no esta mas elevada en pacientes con 

OVR que en la poblacién general, y otros apuntan a lo contrario. 

oO Urea, electrdélitos y creatinina para detectar nefropatia 
hipertensiva; la insuficiencia renal crénica es una causa rara 
de OVR. 

© Pruebas de funcidn tiroidea. Hay mayor prevalencia de 
tiroidopatias en los pacientes con OVR. 

o Electrocardiografia (ECG). La hipertrofia ventricular 
izquierda se asocia a hipertensién. 


En pacientes seleccionados segun la indicacién 
clinica 


Estas pruebas pueden valorarse en pacientes menores de 50 afios, 

con OVR bilateral, trombosis previas 0 antecedentes familiares de 

trombosis, 0 si el estudio de los factores de riesgo habituales resulta 
negativo. En muchos de los siguientes trastornos, no hay pruebas 
de una relacion casual con la OVR. 

© Radiografia de torax. Sarcoidosis, tuberculosis, hipertrofia 
ventricular izquierda en la hipertensién. 

@ Proteina C reactiva (CRP). Indicador sensible de inflamacién. 

© Nivel de homocisteina en plasma. Para descartar hiperhomo- 
cisteinemia, en la que hay indicios razonables de mayor riesgo 
de OVR. 

© Estudio de trombofilia. Por convencion se refiere a las trom- 
bofilias hereditarias; generalmente se incluye el tiempo de 
trombina, tiempo de protrombina y tiempo de tromboplastina 
parcial activada, andlisis funcional de antitrombina, proteina C, 
proteina S, resistencia a la proteina C activada, mutacion del 
factor V de Leiden, mutacidn G20210A de la trombina, anti- 
coagulante lupico y anticuerpos anticardiolipina (IgG e IgM); 
esta ultima prueba podria ser la mas importante. 

e@ Autoanticuerpos. Factor reumatoide, anticuerpos antinucleares 
(ANA), anticuerpos anti-ADN, anticuerpos citoplasmaticos 
antineutréfilos (ANCA). 

© Enzima conversora de la angiotensina (ECA) en plasma. 
Sarcoidosis. 

© = Serologia sifilitica. Véase el capitulo 11. 

Ecografia duplex carotidea para descartar un cuadro similar 
por sindrome isquémico ocular. 


Oclusién de rama venosa retiniana 


Diagnostico 


@ Sintomas. Si la macula central esta afectada, habra sintomas 
agudos de vision borrosa y metamorfopsia sin dolor asociado. 
Las oclusiones periféricas pueden ser asintomaticas. 

@ La AV inicial es muy variable. Histéricamente el 50% de los ojos 
sin tratar retenian una AV de 6/12 0 mejor a largo plazo, pero 
un cuarto de pacientes quedaban con 6/60 0 peor visién. 

© Laneovascularizacion del iris (NVI) y el GNV son mucho menos 
frecuentes en la ORVR (el 2-3% a los 3 afios) que en la OVCR. 


CAPITULO 


Vasculopatias retinianas 


© Fondo de ojo 

© Dilatacion y tortuosidad del segmento venoso afectado, con 
hemorragias en Ilama y punto/mancha, sobre todo en el 
area de retina drenada por la vena trombosada, aunque en 
ocasiones puede verse alguna hemorragia retiniana en otras 
zonas; puede no haber focos blancos algodonosos y edema 
retiniano, aunque suelen ser muy ostensibles (fig. 13.27A). 

o Elcuadrante temporal superior es el que se ve afectado mas 
a menudo. 

oO El sitio de la oclusién puede identificarse en un cruce arte- 
riovenoso. 

© Los signos agudos suelen resolverse al cabo de 6-12 meses, 
dejando envainamiento y esclerosis venosa junto con hemorra- 
gias persistentes o recurrentes en grado variable (fig. 13.27B); 
la gravedad de los signos residuales en muy variable. 

© Pueden formarse vasos colaterales cerca de areas con escasa 
perfusion capilar al cabo de varias semanas o meses. Suelen 
conectar un segmento de circulacion venosa defectuosa con 
otro de funcionamiento normal, y tipicamente se ven como 
conductos tortuosos o en asas. Pueden cruzar el rafe hori- 
zontal entre las arcadas vasculares superior e inferior. La 
aparicion de colaterales se asocia a mejor prondstico; debe 
evitarse destruirlas si se aplica laser. 

oO El edema macular cronico es la causa mas comun de mala 
AV persistente tras una ORVR. 

o Aparece neovascularizacién retiniana en alrededor del 8% 
de los ojos antes de 3 afios; el riesgo es mucho mas alto en 
ojos con una zona sin perfusion en la AGF mayor de cinco 
areas papilares aproximadamente (un tercio de los ojos). Es 
mas comun la NVE que la NVP. La NVE suele formarse en 
el limite de la retina isquémica drenada por la vena ocluida; 
los neovasos aparecen tipicamente en menos de 6-12 meses, 
pero pueden detectarse en cualquier momento. 

oO Puede haber hemorragia vitrea o prerretiniana recurrente 
y en ocasiones desprendimiento de retina traccional como 
consecuencia de la neovascularizacién. 

@ AGF. Demuestra isquemia periférica y macular (ausencia de 
perfusion capilar, tincidn de las paredes vasculares, vasos «poda- 
dos» por falta de Ilenado de las ramas pequeifias; fig. 13.27C), 
hemorragia y edema (fig. 13.27D) con vasos colaterales que se 
forman habitualmente en los casos establecidos (fig. 13.27E). 
Hay retraso del llenado venoso. En los casos tardios 0 sutiles, 
la AGF puede ser diagndstica. 

© TCO. Permite cuantificar el edema macular. 


Tratamiento 


E] laser ha sido hasta hace poco el tratamiento estandar del edema 
macular en la ORVR, pero ahora se dispone de nuevos tratamien- 
tos mas eficaces y relativamente seguros. Sin embargo, no se ha 
definido la pauta dptima, y sigue investigandose qué tratamiento 
farmacoldégico aislado o combinado con el laser, incluidas nuevas 
modalidades, como los micropulsos, obtiene el mejor equilibrio 
entre riesgos y eficacia. 
© El estudio general debe llevarse a cabo como se ha sefialado 
anteriormente, derivando al paciente al especialista apropiado 
cuando esté indicado. 
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Fig. 13.27 Oclusi6n de rama venosa retiniana temporal 
inferior. (A) Aguda: hemorragias en llama y borr6n, focos 
blancos algodonosos y tortuosidad venosa; (B) 6 meses 
después: envainamiento venoso con algunos exudados 

y hemorragias residuales, asf como colaterales en 

el borde temporal de la macula; (C) imagen de AGF en 
tiempos precoces de una oclusi6n aguda que muestra 
principalmente ausencia de perfusi6n capilar y cierto grado 
de bloqueo por hemorragia; (D) imagen mds tardia en la que 
se observan claramente tincidn de la pared vascular, vasos 
podados y falta de perfusion; (E) AGF de una ORVR cronica 
que muestra ausencia de perfusion capilar, con colaterales 
tortuosas que discurren de arriba abajo en la parte 
temporal. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. A-D.) 
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Fig. 13.28 Tratamiento de la oclusién de rama venosa retiniana. (A) Fotocoagulaci6n con laser sectorial por neovascularizaci6n; 
(B) edema macular cistoide antes y (€) 4 semanas después de la inyeccién intravitrea de bevacizumab. 
(Por cortesia de S. Chen.) 


© La observacion sin otras intervenciones suele estar indicada si perfusion del centro de la macula en la AGE, puede plantearse el 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


la AV es de 6/9 0 mejor, 0 cuando es levemente peor, pero va 
mejorando. 

AGE. A los 3 meses, sila AV es de 6/12 0 peor, se solia hacer una 
AGF para descartar una isquemia macular significativa antes del 
laser en rejilla, aunque puede no ser necesaria si el tratamiento 
va a consistir solo en anti-VEGF (v. mas adelante). 

La NVEo NVP suelen considerarse una indicacion de fotocoa- 
gulacion sectorial, aunque algunos autores la reservan hasta que 
aparezca hemorragia vitrea, porque parece que una intervencion 
precoz no afecta al prondstico visual. Se aplican impactos de 
intensidad leve a moderada, 400-500 zm de didmetro real, 0,05 s 
de duracién y separadas por el tamafio de una quemadura en el 
area isquémica (fig. 13.28A). Puede realizarse una AGF para con- 
firmar casos dudosos de neovascularizacion y para demostrar 
areas isquémicas a las que dirigir especificamente el tratamiento 
con laser. El laser puede combinarse con inyecciones intravitreas 
de anti-VEGF cada 4-6 semanas. 

La NVI es una indicacion de FPR sectorial urgente; el glaucoma 
secundario probablemente sera menos agresivo que en la OVCR. 
Véase el capitulo 10 para el tratamiento detallado del GNV. 
Anti-VEGF intravitreos (figs. 13.28B y C). Han sido amplia- 
mente adoptados para el tratamiento del edema macular 
secundario a ORVR, y probablemente mejoran la AV mas que 
el laser (v. mas adelante). Tampoco hay necesidad de esperar 3 
meses antes de empezar el tratamiento. Sin embargo, se requie- 
ren inyecciones repetidas. La combinacion de las inyecciones 
intravitreas con el laser puede permitir reducir la frecuencia de 
inyecciones, pero atin no se ha establecido una pauta optima. 
Implante intravitreo de dexametasona. Proporciona una 
mejoria visual en la ORVR sustancialmente superior que la 
observacion. El tratamiento puede repetirse cada 4-6 meses. 
Los posibles efectos adversos incluyen un aumento del riesgo de 
glaucoma y catarata. Al igual que la terapia anti- VEGF, puede 
usarse aislado o junto con el laser. 

Laser macular. Si la AV se mantiene en 6/12 0 menos des- 
pués de 3-6 meses debido a edema macular asociado a buena 


tratamiento con laser: 20-100 quemaduras suaves de 50-100 um 
y duracion de 0,01-0,05 s, concentradas en la zona de exudacion 
angiografica; los impactos de duracién mas corta parecen infli- 
gir menos dafios a la retina, consiguiendo un efecto terapéutico 
aproximadamente similar. El tratamiento no debe aplicarse a 
menos de 0,5 diametros papilares del centro de la févea, asi 
como tampoco sobre las hemorragias retinianas y los vasos 
sanguineos, especialmente los colaterales. Con la llegada de los 
tratamientos intravitreos, se han restringido las indicaciones del 
laser, que puede considerarse como una modalidad coadyuvante 
o combinada. 

@ El laser de micropulsos puede ser tan eficaz como la foto- 
coagulacion convencional para el edema macular, pero causa 
considerablemente menos dajfios sobre la retina. Comienza a 
ejercer su efecto mas lentamente. 

© La triamcinolona intravitrea sin conservantes es tan eficaz 
como el laser en ojos con edema macular, pero su efecto es 
menos duradero y hay una tasa relativamente alta de formacion 
de cataratas y aumento de la PIO. 

© La inyeccion de corticoides perioculares es menos invasiva 
que la via intravitrea, pero también bastante menos eficaz. 

© Revisi6n. En casos que no requieran una intervencién precoz 
puede realizarse a los 3 meses, y luego a intervalos de 3-6 meses 
durante 2 afios, principalmente para detectar neovascularizacién. 


Oclusion de la vena central de la retina 
inminente 


La OVCR inminente (parcial) ocurre por término medio en pacien- 
tes mas jévenes que los que sufren oclusiones mas graves; el pronds- 
tico suele ser bueno, pero en un porcentaje de casos se deteriorara 
a una OVCR isquémica. La distincién entre OVCR «inminente» 
y OVCR no isquémica leve (v. mas adelante) no esta clara, inclu- 
so puede ser inexistente. Puede cursar sin sintomas o producir 
borrosidad visual leve o transitoria, que tipicamente es peor al des- 
pertar. En la exploracién, hay leve dilatacién y tortuosidad de las 
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Fig. 13.29 Oclusi6n de la vena central de la retina inminente 
(A) antes y (B) después de su resolucién espontanea. 
(Por cortesia de S. Chen.) 


venas retinianas, con relativamente pocas hemorragias en punto 
y mancha dispersas (fig. 13.29); puede haber edema macular leve. 
La autofluorescencia del fondo (AFF) puede revelar una imagen 
perivenular en helecho (v. mas adelante), y la AGF generalmente 
muestra alteraciones de la circulacion retiniana. El tratamiento 
es empirico, sin que se haya establecido una pauta basada en la 
evidencia. Se ha propuesto la correccién de cualquier trastorno 
sistémico predisponente, evitar la deshidratacion y reducir la PIO 
para mejorar la perfusion. No se ha demostrado un efecto benefi- 
cioso de los antiagregantes plaquetarios, otros anticoagulantes o la 
hemodilucién, pero pueden valorarse en ciertos casos. 


Oclusién de la vena central de la retina 
no isquémica 


Diagnostico 


La OVCR no isquémica, también llamada «retinopatia por estasis 
venosa» (aunque este término también se emplea a veces para 


describir el sindrome isquémico ocular; v. mas adelante) es mas 


frecuente que la forma isquémica. Alrededor de un tercio progresan 

a OVCR isquémica, a menudo en el plazo de pocos meses. 

© Sintomas. Pérdida indolora de vision de modo repentino. 

© La AV esta afectada en grado variable segun la gravedad; los ojos 
con AV inicialmente buena tienden a tener buen prondstico, y 
al contrario; una AV inicial en cifras intermedias (6/30-6/60) 
tiene poco valor para predecir el resultado final. En los casos 
que no se hacen isquémicos, la vision se normaliza o casi en 
cerca del 50%. 

© Defecto pupilar aferente relativo (DPAR). Ausente o leve. 

© Fondo de ojo. Se observan signos en todos los cuadrantes. 
© Tortuosidad y dilatacion de todas las ramas de la vena central 

de la retina, con hemorragias en punto, mancha y llama 
en grado leve a moderado y focos blancos algodonosos; es 
frecuente el edema papilar y de macula, pero generalmente 
de poca intensidad (fig. 13.30A). 

o Elblanqueamiento retiniano isquémico parcheado (0 perive- 
nular, BRIP) con un patron perivenular en el polo posterior 
es un signo precoz en pacientes mas jovenes con OVCR no 
isquémica (fig. 13.30B). 

© Los signos mas agudos se resuelven al cabo de 6-12 meses; 
los hallazgos tardios son variables, segun la gravedad, pero 
pueden incluir hemorragias retinianas diseminadas persis- 
tentes; tortuosidad, envainamiento y esclerosis venosas; 
gliosis epirretiniana, cambios pigmentarios y atroficos en la 
macula, y vasos colaterales periféricos y en la papila dptica 
(fig. 13.30C). 

© La principal causa de mala vision es el edema macular cré- 
nico con atrofia secundaria. 

oO Las colaterales en la papila (v. fig. 13.30C) son habituales tras 
una OVCR, y se ven como pequeiias asas vasculares en la 
cabeza del nervio optico. También se denominan «cortocir- 
cuitos optociliares» o colaterales retinocoroideas, y se cree 
que representan una circulacidn compensadora en respuesta 
ala perfusion defectuosa del nervio; se cree que su aparicion 
se asocia a una reduccién acusada del riesgo de neovas- 
cularizacién. Pueden formarse en otras enfermedades aparte 
de la OVCR, como el glaucoma crénico y la compresion 
cronica del nervio dptico. 

@ La AFF en la OVR aguda puede mostrar un tipico patron 
de hipoautofluorescencia debido al ocultamiento de la sefial de 
fondo por el edema; corresponde al BRIP (v. anteriormente), 
pero se identifica mas a menudo. 

© La AGF muestra retraso del tiempo de transito arteriovenoso, 
efecto pantalla por hemorragias, normalmente buena perfusién 
capilar retiniana y cierta exudacién tardia (fig. 13.30D). 

© LaTCOes muy util para valorar el EMC, que a menudo es leve 
en las lesiones no isquémicas (fig. 13.30E). 


Oclusion de la vena central de la retina 
isquemica 

La OVCR isquémica se caracteriza por una reduccién sustancial 
de la perfusion retiniana con cierre capilar e hipoxia retiniana. La 


isquemia macular y el GNV son las causas principales de pérdida 
de vision. 
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Fig. 13.30 Oclusi6n de la vena central de la retina (OVCR) no isquémica. (A) Aguda: retinograffa de campo amplio que muestra 
tortuosidad y dilataci6n venosas, con hemorragias en llama moderadas y al menos un foco blanco algodonoso; (B) paciente 
joven con OVCR no isquémica leve que muestra blanqueamiento retiniano isquémico perivenular (BRIP), especialmente 
ostensible en la regidn perifoveal; (C) no aguda: colaterales papilares y algunas hemorragias retinianas residuales; (D) AGF 
en fase tardia de un caso de comienzo reciente donde se aprecian efecto pantalla por la sangre y tincidn de las paredes 
vasculares, pero con buena perfusion capilar; (E) TCO que muestra leve edema macular cistoide. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. A-C y E; Moorfields Eye Hospital - fig. D.) 


Diagnostico 


Sintomas. Disminucién marcada de vision indolora en un ojo 
de comienzo subito. En ocasiones puede acudir el paciente con 
dolor, enrojecimiento y fotofobia debido a GNV, sin haber hecho 
caso 0 ser consciente de una pérdida de vision previa. 

La AV suele ser de contar dedos 0 peor; el prondstico visual 
suele ser extremadamente malo por la isquemia macular. 

Hay DPAR. 

NVI. Aparece rubeosis del iris (fig. 13.31A) en cerca del 50% de los 
ojos, normalmente al cabo de entre 2 y 4 meses («glaucoma de 


los 100 dias»), y hay un alto riesgo de GNV. Debe examinarse el 

borde pupilar en cada revision antes de la midriasis farmacolégica. 

Gonioscopia. Puede ocurrir neovascularizacion del angulo 

(fig. 13.31B) sin que haya neovasos en el borde pupilar, por lo 

que debe realizarse sistematicamente una gonioscopia en cada 

revision, de nuevo antes de dilatar la pupila. 

Fondo de ojo 

© Tortuosidad e ingurgitacion acusadas de todas las ramas de la 
vena central de la retina. Hay abundantes hemorragias pro- 
fundas en mancha y llama que afectan a la retina periférica 
y posterior, asi como focos blancos algodonosos que suelen 
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Fig. 13.31 (A) Rubeosis del iris en el borde pupilar; (B) neovascularizaci6n de un angulo abierto. 
(Por cortesia de E. Michael van Buskirk, de Clinical Atlas of Glaucoma, WB Saunders 1986 - fig. B.) 


ser muy ostensibles. Suele verse tumefaccion e hiperemia de 
la papila Optica (fig. 13.32A). 

oO Los signos mas agudos se resuelven tras 9-12 meses. La 
macula puede sufrir alteraciones atréficas de la retina y 
EPR, hiperplasia del EPR, membrana epirretiniana y EMC 
cronico. Rara vez puede formarse una fibrosis subretiniana 
parecida a la que aparece en la degeneracién macular aso- 
ciada a la edad de tipo exudativo. 

O Se produce neovascularizacién retiniana en cerca del 5% de 
los ojos, con bastante menos frecuencia que en la ORVR, 
pero puede haber hemorragia vitrea grave, que tapa la visién 
e impide aplicar laser a la retina. 

o Son frecuentes las colaterales de la papila optica (corto- 
circuitos optociliares; v. epigrafe de OVCR no isquémica), 
que pueden proteger al ojo de la neovascularizacién en los 
segmentos anterior y posterior; su aparicion (fig. 13.32B) 
probablemente indique una reduccién acusada del riesgo 
de tal complicacion. 

e@ AGF. Muestra un marcado retraso del tiempo de transito arte- 
riovenoso, efecto pantalla de las hemorragias retinianas, areas 
extensas sin perfusidn capilar y tincién, y escape de la pared 
de los vasos (figs. 13.32C y D). La presencia de mas de 10 areas 
papilares de retina con ausencia de perfusion capilar se asocia 
a un riesgo significativamente elevado de neovascularizacion. 
TCO. Permite cuantificar el EMC. 

Electrorretinograma (ERG). Esta deprimido; el grado de 

reduccion se ha usado a veces para valorar el riesgo de neovas- 

cularizacion. 


Oclusion venosa hemirretiniana 


Algunos autores consideran la oclusion venosa hemirretiniana una 
variante de la OVCR, y puede ser isquémica 0 no isquémica. Es 
menos habitual que la ORVR 0 la OVCR, y consiste en la oclusion 
de la rama superior o inferior de la vena central de la retina (VCR). 
La oclusién hemisférica bloquea una rama principal de la VCR en 
la papila optica o su proximidad. La oclusién hemicentral, menos 
frecuente, afecta a un tronco de una VCR bifurcada en la parte 
anterior de la cabeza del nervio 6ptico como una variante congénita. 

El prondstico depende de la gravedad de la isquemia retiniana, 
pero su tratamiento ha sido menos estudiado que el de la ORVR 


o la OVCR. La isquemia retiniana extensa implica riesgo de 
GNV y debe abordarse del mismo modo que la OVCR isquémica 
(v. mas adelante); por lo demas, el tratamiento, sobre todo del edema 
macular, puede ser el de la ORVR. 


Diagnostico 


© Sintomas. Defecto altitudinal del campo visual de instauracion 
brusca (fig. 13.33A). 
La reduccion de la AV es variable. 

@ NVI. Es mas comun que en la ORVR, pero menos que en la 
OVCR. 

© Enel fondo de ojo se aprecian los signos de la ORVR que afectan 
al hemisferio superior o inferior de la retina (fig. 13.33B). La 
NVP puede ser mas habitual que en la OVCRo la ORVR. 

e AGF. Efecto pantalla por las hemorragias, hiperfluorescencia 
por extravasacion y ausencia de perfusion capilar variable 
(fig. 13.33C). 


Tratamiento de las complicaciones 
de la OVCR 


El tratamiento de la OVCR no isquémica suele ser mucho menos 
intensivo que el de la OVCR isquémica, por lo que es importante 
diferenciarlas lo antes posible. 
© El estudio general, como se ha descrito anteriormente, es 
esencial, asi como un tratamiento general adecuado (v. mas 
adelante). 
© Tratamiento del edema macular. Suele estar indicado sila AV 
es peor de 6/9 o hay un engrosamiento significativo del centro 
de la macula (p. ej., > 250 pm) en la TCO, pero probablemente 
sea poco efectivo en casos con vision igual o peor a 6/120. El 
tratamiento estandar actual consiste en farmacos anti-VEGF o 
implante de dexametasona por via intravitrea. 
© Los anti-VEGF intravitreos (p. ej., ranibizumab, 0,5 mg) 
pueden administrarse de entrada mensualmente durante 
6 meses y luego con menor frecuencia; consiguen tipica- 
mente una ganancia de AV de 2-3 lineas. Al igual que en 
la degeneracién macular asociada a la edad, los estudios 
iniciales sugieren que el aflibercept podria requerir menos 
inyecciones para obtener un efecto equivalente. 
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Fig. 13.32 Oclusidn de la vena central de la retina isquémica reciente. (A) Abundantes focos blancos algodonosos, hemorragias 
en llama y hemorragias profundas en mancha; (B) cortocircuito optociliar; (€) la AGF de (A) muestra hipofluorescencia difusa 
por ausencia de perfusion capilar; (D) AGF de campo amplio que muestra marcada isquemia periférica. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. A, C y D; C. Barry - fig. B.) 


~yIom §©Oclusiones venosas retinianas 


Prueba umbral 24-2 central 


Monitor de fijaci6n: mirada/mancha ciega_ _—_ Estimulo: III, blanco Diametro pupilar: Fecha: 11-11-2010 
Diana de fijacion: central Fondo: 31,5 ASB Agudeza visual: Hora: 1:56 p. m. 
Pérdidas de fijacién: 3/11 xx Estrategia: SITA-Fast RX: +3 DE DC X Edad: 58 


Errores falsos POS.: 1% 
Errores falsos NEG.: 0% 
Duracion de la prueba: 03:37 


Féovea: OFF 


RK 


“1 O-<2 **“Baja fiabilidad de la prueba 


#2: 10) 10) <0) 0: 1-1) 3 
PHG 


Fuera de limites normales 


“19 -21 


“15 -16 “18 “19 -20 


“21 25 -23 =25|-21 -22 -22 -22 -20 -24 -22 -24)-20 -21 -22 -21 
ICV 638% 
-32 -33 -29)-33 -33 -26 “32 “32 -28)/-32 -32 -25 
732 -32|-32 -31 =31 -31/-31 -30 DM -13,67dB p<0,5% 


DEP 12,26dB p<0,5% 


Desviacion total Desviacion en patrén 


Fig. 13.33 (A) Defecto altitudinal inferior del campo visual por oclusi6n venosa hemirretiniana superior; 
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Fig. 13.33 (cont.) (B) oclusi6n venosa hemirretiniana inferior; (C) la fase tardia de la AGF muestra hipofluorescencia extensa 
por ausencia de perfusi6n capilar, con leve hiperfluorescencia perivascular. 
(Por cortesia de S. Chen - fig. A; C. Barry - figs. B y C.) 


Bt Pe payin 


Fig. 13.34 Tratamiento de las complicaciones de la oclusi6n de la vena central de la retina (OVCR). (A) OVCR antes y 
(B) 6 meses después de un implante intravitreo de dexametasona; (C) y (D) imagenes correspondientes de TCO macular; 


(Continua) 
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Fig. 13.34 (cont.) (E) triamcinolona tras su administraci6n intravitrea; (F) se observa una incisi6n de neurotomia Optica radial 
en la parte nasal de la cabeza del nervio Optico; (G) fotocoagulaci6n panretiniana. 
(Por cortesia de S. Chen - figs. A-F) 


© Implante intravitreo de dexametasona. El ensayo GENEVA ligeramente superior de aumento de la PIO y cataratas 


sobre el implante intravitreo biodegradable de liberacion 
retardada de dexametasona demostro mejoria visual y ana- 
tomica significativa (figs. 13.34A-D) durante los 2 meses 
siguientes a la colocacién de un implante, y aunque el efecto 
fue declinando hasta la situacién basal hacia los 6 meses, el 
tratamiento puede repetirse. Al igual que con la triamcinolo- 
na, hay una tasa relativamente mayor de elevacién de la PIO 
y catarata. Si se administra antes de 90 dias del comienzo del 
EMC, el resultado probablemente sera mejor. Puede repetirse 
el tratamiento cada 4-6 meses. 

Triamcinolona intravitrea (fig. 13.34E). El estudio SCORE 
comprob6 una mejoria de tres o mas lineas de vision al 
afio en mas del 25% de los pacientes (frente al 7% de los 
controles) tratados con un promedio de dos inyeccio- 
nes de 1 mg de triamcinolona, empleando un preparado 
sin conservantes para uso intraocular. Hubo una tasa 


que con la observacion. 

© Fotocoagulacion con laser. Aunque mejora anatémicamente 
el edema macular, el laser no suele aportar beneficios visua- 
les, salvo quiza en los pacientes mas jvenes. 

© Otros tratamientos investigados serian la anastomosis corio- 
rretiniana con laser YAG, la vitrectomia con neurotomia 
optica radial (fig. 13.34F) y la infusion local en la VCR de 
activador del plasmindgeno tisular recombinante (rtPA). 

Tratamiento de la neovascularizacion 

© Debe realizarse sin demora una FPR en los ojos con NVI 
o neovascularizacion del angulo. Se empieza con 1.500- 
2.000 impactos de 0,5-0,1 s de duracion, separados por el 
tamanio de una quemadura, con la energia suficiente para 
producir una reaccién palida o moderada, evitando las areas 
de hemorragia (fig. 13.34G). El tratamiento debe fraccionarse, 
y a menudo se requiere ampliar la fotocoagulacién. 


booksmedicos.org 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


© Las inyecciones intravitreas de anti- VEGF suelen adminis- 
trarse de forma coadyuvante cada 6 semanas hasta que el ojo 
se estabilice, ya que consiguen una resolucién mas rapida 
de los neovasos que la FPR. Si se administra primero el 
tratamiento intravitreo, probablemente conviene esperar 
unos dias para evitar contaminar el sitio de la inyeccién. Los 
inhibidores del VEGF probablemente sean de poca utilidad 
si existe cierre sinequial del angulo. 

o El tratamiento del GNV se trata en el capitulo 10. 

© La hemorragia vitrea puede responder al tratamiento con 
anti- VEGF intravitreos —atin no hay muchos estudios sobre 
la cuestion-, pero el tratamiento definitivo es la vitrectomia 
con endolaser. 

@ Revision 

oO OVCR isquémica. Si es posible, los pacientes con OVCR 
isquémica se revisaran mensualmente para detectar precoz- 
mente la posible neovascularizacion del segmento anterior. No 
se recomienda la FPR profilactica, incluso aunque haya una 
isquemia intensa, a menos que se formen neovasos en el iris, 
aunque puede valorarse si existen dudas de que el paciente 
acuda a las revisiones programadas. La vigilancia se manten- 
dra hasta los 2 afios para detectar isquemia significativa o 
edema macular; si se forman colaterales en la papila, posi- 
blemente el riesgo de neovascularizacion sea bastante menor. 

o OVCR no isquémica. En una oclusidn claramente no 
isquémica, se realizara la primera revision a los 3 meses. 
Ademas hay que programar citas para revisar los resultados 
de las pruebas complementarias. Se advertira al paciente de 
que debe comunicar si la vision se deteriora, ya que podria 
deberse a la instauracion de una isquemia significativa, asi 
como en caso de dolor 0 enrojecimiento, que pueden indicar 
un GNV yen ocasiones inflamacion sin rubeosis. Las visitas 
posteriores dependeran del cuadro clinico y el tratamiento, 
y las revisiones pueden interrumpirse a los 18-24 meses. 


Tratamiento general en las oclusiones 
venosas retinianas 


© Control de los factores de riesgo sistémicos. Aunque no hay 
pruebas concluyentes de que la mortalidad por causa vascular sea 
mayor en los pacientes con OVR, muy a menudo se identifican 
importantes factores de riesgo cardiovascular durante la inves- 
tigacion diagnéstica de este trastorno. Es fundamental tratarlos 
como sea conveniente, ya que, ademas del efecto beneficioso 
sobre la salud general, también reducen el riesgo de recurrencia 
de OVR. Hay que insistir en la necesidad de dejar de fumar. 

© Antiagregantes plaquetarios. No esta claro el papel del acido 
acetilsalicilico u otros antiagregantes para disminuir el riesgo 
de nuevas oclusiones venosas en la retina, por lo que no suelen 
prescribirse a menos que exista una indicacién sistémica. 

© Terapia hormonal sustitutiva (THS). No se conoce bien el 
riesgo de la THS. La mayoria de los autores evitan iniciar la 
THS tras una OVR, aunque, segtin su indicacion y otras cir- 
cunstancias, podria ser conveniente continuarla si ya se estaba 
tomando. Debe consultarse con un experto; la presencia de otros 
factores trombofilicos se asocia a aumento sustancial del riesgo 
de trombosis venosa sistémica por la THS concomitante. 


CAPITULO 


Vasculopatias retinianas 


© Anticonceptivos orales. Probablemente deben suspenderse tras 
una OVR. 
Otros. Se han empleado diversos tratamientos generales (p. ej., 


hemodilucion isovolémica, plasmaféresis, infusidn de rtPA) 
para intentar mejorar el pronostico visual en las OVR, aunque 
no hay pruebas claras de que sirvan para algo. Debe evitarse la 
deshidratacién. 


Papiloflebitis 


La papiloflebitis es una enfermedad poco frecuente y mal defi- 
nida, que afecta tipicamente a individuos de menos de 50 afios 
que podrian tener mayor prevalencia de hipertensién arterial y 
diabetes. Algunos 0 todos los casos podrian tratarse simplemente 
de una variante de OVCR que ocurre en gente mas joven, aunque 
se ha propuesto que el edema de la papila dptica o la inflamacion 
de la vena central de la retina podrian desencadenar el cuadro, al 
menos en algunos casos. Es probable que exista cierto solapamiento 
diagnostico con la papilopatia diabética. La papiloflebitis causa tipi- 
camente solo una reduccion leve a moderada de vision sin DPAR y 
tiene buen prondstico. El edema de papila es el hallazgo dominante, 
y las hemorragias retinianas y otros signos, como focos blancos 
algodonosos, son predominantemente peripapilares y no rebasan 
el polo posterior (fig. 13.35). Puede haber EMC, y en ocasiones se ha 
informado de neovascularizacién del segmento posterior o anterior 
si hay ausencia de perfusion capilar en la AGF. Puede ser bilateral, 
en cuyo caso debe descartarse la hipertensidn intracraneal. Proba- 
blemente hay que solicitar las mismas pruebas complementarias que 
en la OVCR en individuos jovenes; puede ser dificil distinguirla de 
la papilopatia diabética. Se han publicado casos tratados con anti- 
VEGF 0 corticoides intravitreos. 


OCLUSIONES ARTERIALES RETINIANAS 


Etiologia 


La retina externa esta irrigada por las arterias ciliares a través de 
la coriocapilar, mientras que la retina interna recibe su aporte 


Fig. 13.35 Papiloflebitis. 
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sanguineo de la arteria central de la retina (ACR). La arteria oftal- 
mica da origen tanto a la ACR -su primera rama- como a las arterias 
ciliares; estas ultimas riegan también el segmento anterior a través 
de los musculos rectos. Se cree que las embolias y trombosis secun- 
darias a ateroesclerosis son responsables de la mayoria de los casos 
de oclusién arterial retiniana, pero no se conoce qué proporcion de 
casos corresponde a cada una de ellas. La inflamacion en 0 alrededor 
de la pared vascular (p. ej., arteritis de células gigantes [ACG], lupus 
eritematoso sistémico, granulomatosis de Wegener, panarteritis 
nudosa), el vasoespasmo (p. ej., migrafia) y la hipotension arterial 
contribuyen en una minoria de casos. Los émbolos suelen formarse 
en una placa ateromatosa en la carétida; la arteria oftalmica es la 
primera rama de la carétida interna, por lo que el material embélico 
tiene facil acceso al ojo. Los émbolos pueden ser placas de coles- 


terol (de Hollenhorst) refringentes blanco amarillentas (fig. 13.36A), 
agregados fibrinoplaquetarios grisdceos y alargados (fig. 13.36B), 
particulas calcificadas blancas de aspecto mate (fig. 13.36C) y rara 


vez vegetaciones de una endocarditis bacteriana, material de un 
mixoma auricular, grasa, etc. Entre los trastornos trombofilicos 
que pueden asociarse a oclusion arterial retiniana (un tercio de los 
pacientes jévenes) se incluyen la hiperhomocisteinemia, el sindrome 
de anticuerpos antifosfolipidicos y defectos hereditarios de diversos 
anticoagulantes naturales. Las anemias drepanociticas y el sindrome 
de Susac (vasculopatia retinococleocerebral) -microangiopatia 
caracterizada por la triada de oclusién arterial retiniana, sordera 
neurosensorial y encefalopatia— son otras asociaciones infrecuentes. 


Estudio sistémico 


Tras el diagnostico y evaluacion inicial por un oftalmdlogo, gran 
parte de la investigacion posterior debe correr a cuenta de un equipo 
especializado en ictus. La consulta urgente a un especialista vascular, 
tipicamente en las primeras 24 h, se esta convirtiendo en una medida 
estandar tras una oclusion arterial retiniana, incluida la amaurosis 


fugaz; el riesgo de ictus es relativamente alto los primeros dias des- 
pués de un accidente isquémico transitorio (AIT). La deteccion de 
fibrilacién auricular es especialmente importante, y puede estar 
indicado el ingreso para terapia anticoagulante. 


En todos los pacientes 


Muchos o la mayoria de los pacientes ya conoceradn que poseen 

factores de riesgo vascular o vasculopatias. 

© Tabaquismo. Se interrogara sobre este habito. 

@ Sintomas de ACG (el 1-2% de los casos de oclusién de la arteria 
central de la retina [OACR]), como cefalea, claudicacién mandi- 
bular, dolor a la palpacion del cuero cabelludo, dolor en la parte 
proximal de las extremidades, pérdida de peso y polimialgia 
reumatica (v. capitulo 19). La ACG es extremadamente rara 
por debajo de los 55-60 afios de edad. Representa una urgencia 
oftalmoldgica. 

© Se tomara el pulso para detectar arritmias, sobre todo fibrila- 
cion auricular. 


© Presi6n arterial. Fig. 13.36 Embolos retinianos. (A) Placa de Hollenhorst; 
Auscultacién cardiaca para detectar soplos. (B) émbolos fibrinoplaquetarios; (C) émbolo calcificado 
©@ Laauscultacion carotidea no es muy util, ya que la ausencia de en la papila. 
soplo no descarta una estenosis significativa. (Por cortesia de L. Merin - fig. A; S. Chen - fig. B; C. Barry - fig. C.) 


@ ECG para detectar arritmias y otras cardiopatias. 
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© VSG 0 VP y CRP para identificar una posible ACG. 

© Otros andlisis de sangre como HC (puede haber trombocitosis 
en la ACG), glucosa, lipidos, urea y electrolitos, estos ultimos 
para descartar desequilibrios, incluida la deshidratacion. 

@ La ecografia duplex carotidea es una prueba de cribado no 
invasiva que combina una ecografia de alta resolucién en tiempo 
real con un analisis Doppler del flujo en la carétida. Si exis- 
te una estenosis significativa, puede valorarse su tratamiento 
quirurgico. 


En pacientes seleccionados 


Pueden plantearse las siguientes pruebas adicionales de forma indi- 

vidualizada en algunos pacientes, sobre todo si son mas jévenes y 

no poseen factores de riesgo cardiovascular conocidos, o bien si el 

cuadro clinico es atipico (fig. 13.37). 

© Otras pruebas de imagen carotidea (v. capitulo 19). 

@ Resonancia magnética (RM) o tomografia computarizada 
(TC) del craneo para descartar patologia intracraneal o de la 
orbita. 

© Ecocardiografia. Suele realizarse en pacientes jovenes 0 si 
hay una indicacion especifica, como antecedentes de fiebre 
reumatica, valvulopatia cardiaca conocida 0 adiccién a drogas 
intravenosas. 

©® Radiografia de térax. Sarcoidosis, tuberculosis, hipertrofia 
ventricular izquierda en la hipertension arterial. 

© Holter (ECG de 24 h) para descartar arritmias intermitentes. 
Otros andlisis de sangre 
O Nivel de homocisteina plasmatica en ayunas para descartar 

hiperhomocisteinemia. 

o Estudio de trombofilia. Por convencion se refiere a las trom- 
bofilias hereditarias, que se han implicado sobre todo en 
trombosis venosas mas que arteriales. 

O Proteinograma para detectar disproteinemias, como el mie- 
loma multiple. 

© Pruebas de funcion tiroidea, sobre todo si existe fibrilacién 
auricular; puede asociarse a dislipidemia. 

oO Autoanticuerpos. Factor reumatoide, anticuerpos anticardio- 
lipina, ANA, anticuerpos anti-ADN de cadena doble, prin- 
cipalmente buscando vasculitis en pacientes mas jévenes. 

© Serologia sifilitica. 

O Hemocultivo. 


Amaurosis fugaz 


La amaurosis fugaz se caracteriza por una pérdida transitoria de 
vision monocular, descrita a menudo como un telén que desciende 
delante del ojo; debe cursar con ausencia de dolor. El Amaurosis 
Fugax Study Group dividio sus causas en cinco categorias (embdlica, 
hemodinamica, ocular, neuroldgica e idiopatica), pero en la practica 
clinica es habitual usar el término para referirse a la pérdida visual 
pasajera de origen embdlico. Los pacientes a menudo no saben 
si el episodio de pérdida visual afectd a un ojo o al hemicampo 
ipsolateral de ambos ojos; en este ultimo caso existiria isquemia 
cerebral mas que de las zonas mas anteriores. La pérdida visual por 
embolia, que puede ser completa, suele durar algunos minutos. 
Normalmente se recupera siguiendo el mismo patrén con que se 


Vasculopatias retinianas 


Fig. 13.37 (A) y (B) Multiples oclusiones de rama arterial 
retiniana bilaterales en la panarteritis nudosa. 


instaur6, aunque por lo general de modo mas gradual. La frecuencia 
de los ataques puede variar desde varios al dia hasta una vez cada 
pocos meses. Los ataques a veces pueden ir acompafiados de AIT 
cerebral ipsolateral, con manifestaciones neurolégicas contralate- 
rales. El estudio diagnostico y el tratamiento son similares a los de 
la oclusi6n arterial retiniana, e igualmente deben emprenderse de 
forma urgente debido al alto riesgo de ictus. 


Oclusion de rama arterial retiniana 


© Sintomas. Pérdida altitudinal o de un sector del campo visual 
subita, acusada e indolora. La oclusién de rama arterial retiniana 
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(ORAR) a veces pasa desapercibida, sobre todo si respeta la 


vision central. 
©@ La AV es variable. En los pacientes con afectacién grave de 
la vision central, el prondstico suele ser malo a menos que se 
resuelva la obstruccion antes de pocas horas (v. mas adelante). 
Es frecuente el DPAR. 
© Los signos del fondo de ojo pueden ser sutiles (figs. 13.38A, B 
y D). 
oO Adelgazamiento de arterias y venas con «embarramiento» y 
segmentacién de la columna sanguinea («en furgones»). 
© Opacificacién blanquecina por edema retiniano (en vidrio 
esmerilado) en el area isquémica. 
© Pueden verse uno o mas émbolos ocluyendo la luz vascular, 
sobre todo en los puntos de bifurcacion. 
© Laarteria afectada probablemente se mantendra adelgazada. 
En ocasiones, su recanalizacion puede eliminar todos los 
signos oftalmoscépicos. 
Campimetria. Confirma el defecto, que rara vez se recupera. 
@ AGF. Muestra retraso del llenado arterial e hipofluorescencia 
del segmento afectado como consecuencia del bloqueo de la 
fluorescencia de fondo por el edema retiniano (figs. 13.38C y E). 
© Revisién. A los 3 meses para volver a explorar el fondo de ojo y 
el campo visual, asi como para emitir un pronostico y confirmar 
que se esta realizando un tratamiento general adecuado. 


Oclusién de la arteria central 
de la retina 


© Sintomas. Pérdida intensa de visidn de modo repentino y que 
cursa sin dolor, salvo en la ACG. 

@ La AV esta muy reducida excepto si una arteria ciliorretiniana 
que irrigue el area macular preserva la vision central (v. mas 
adelante). La ausencia de percepcion luminosa suele indicar 
ACG u oclusién de la arteria oftalmica. El prondstico es malo 
en todos los casos, a menos que se resuelva la oclusién antes de 
pocas horas. 

© DPAR profundo, a veces completo (pupila amaurotica). 

El fondo de ojo muestra cambios similares a los de la ORAR, 

pero que afectan a todos los cuadrantes de la retina (fig. 13.39 A). 

oO Destaca el reflejo anaranjado de la coroides intacta a través de 
la fina fovéola, en contraste con la retina palida de alrededor, 
lo que da origen a la tipica «mancha rojo cereza». 

© La retina peripapilar puede verse especialmente edematosa 
y opaca. 

oO Noes raro ver alguna hemorragia pequefia aislada. 

oO Se observan émbolos en el 20% de casos, en los que se puede 
valorar la embOlisis con laser de Nd-YAG (v. mas adelante). 

oO En ojos con una arteria ciliorretiniana, parte de la macula 
conservara su coloracién normal (fig. 13.39B). 

© Los signos retinianos a veces pueden ser sutiles; el edema 
retiniano puede tardar varias horas en instaurarse. 

oO Alcabo de varios dias o semanas, la opacificacion retiniana 
y la mancha rojo cereza van desapareciendo gradualmente, 
aunque las arterias permanecen atenuadas. Entre los signos 
tardios se incluyen atrofia 6ptica, envainamiento vascular 
y parches con atrofia retiniana interna y cambios del EPR 
(fig. 13.39C). 


oO Enalrededor del 2% de los ojos con OACR aparecera neovas- 
cularizacion retiniana o papilar. 

© Puede ocurrir rubeosis del iris en cerca del 20% de los ojos, 
tipicamente de modo mas precoz que en la OVCR (a las 
4-5 semanas, en vez de a los 3 meses, aunque a veces es mas 
tardia), lo que, junto con una vision muy mala, puede indicar 
oclusion de la arteria oftalmica. 

© TCO. Puede mostrar una placa embolica muy reflectante en la 
zona superficial de la cabeza del nervio dptico. 

@ AGF. Muestra un retraso variable en el relleno arterial y ocul- 
tamiento de la fluorescencia coroidea de fondo por el edema 
retiniano. Si hay una arteria ciliorretiniana permeable, se llenara 
durante las fases precoces (fig. 13.39D). 

© Laelectrorretinografia puede ayudar a establecer el diagndstico 
en casos dudosos, especialmente para diferenciarla de neuro- 
patias opticas cuando los signos sean sutiles; hay disminucién 
de la onda b. 

© Revision. El paciente debe acudir al oftalmdlogo a las 3-4 
semanas y hacerse al menos otras dos revisiones mensuales 
para detectar neovascularizacién incipiente, sobre todo del 
segmento anterior. En ese caso, se practicara FPR como en la 
OVCR isquémica, y puede valorarse la inyecci6n intravitrea de 
inhibidores del VEGF. Es fundamental un tratamiento sistémico 
apropiado. 


Oclusion de Ia arteria ciliorretiniana 


Existe una arteria ciliorretiniana en el 15-50% de los ojos, que aporta 

ala macula central una segunda fuente de irrigacion procedente de la 

circulacion ciliar posterior. Su importancia radica en que puede 

mantener la vision central tras una OACR, suponiendo que irrigue 

la fovea. 

@ Aislada. Es rara (figs. 13.40A y B); puede ocurrir en pacientes 
jovenes con una vasculitis sistémica asociada. 

© Combinada con OVCR. No es infrecuente (fig. 13.40C); la oclu- 
sin es transitoria y el prondstico es mejor que en la oclusién de 
arteria ciliorretiniana aislada. 

@ Combinada con neuropatia éptica isquémica anterior 
(fig. 13.40D). Afecta tipicamente a pacientes con ACG y com- 
porta un prondstico pésimo. 


Tratamiento de la oclusi6n arterial 
retiniana aguda 


La oclusion arterial retiniana es una urgencia porque causa pér- 
dida visual irreversible a menos que se restablezca la circulacion 
retiniana antes de que se produzca un infarto de la retina. En 
teoria, el desplazamiento a tiempo de un trombo o émbolo puede 
atenuar la pérdida visual consecutiva. Los siguientes tratamientos 
pueden intentarse en pacientes que acudan con oclusiones de 
menos de 24-48 h de evolucién, aunque hay pocas pruebas 
de que sean beneficiosos. E] numero de medidas intentadas y la 
intensidad del tratamiento deben individualizarse (mas agresivas 
cuanto menor sea la duracién de la oclusion, si hay un buen estado 
general, en casos de monocularidad; puede ser preferible evitar 
un tratamiento sistémico intensivo en ancianos debilitados); antes 
de aplicarlas, se explicaran las posibles opciones, resaltando la 
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Fig. 13.38 Oclusiones de rama arterial retiniana por émbolos. 
(A) Oclusi6n temporal inferior con émbolo visible sobre la 
papila; (B) oclusi6n de rama arterial Superior por un émbolo 
en la papila; (€) la AGF muestra ausencia de Illenado de 

la arteria afectada e hipofluorescencia del segmento 
isquémico debido al bloqueo de la fluorescencia de fondo 
por el edema retiniano; (D) oclusi6n de una pequefna rama 
arterial macular; (E) AGF de (D). 

(Por cortesia de C. Barry - figs. B y C; S. Chen - figs. D y E.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 
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Fig. 13.39 Oclusi6n de la arteria central de la retina (OACR). (A) OACR reciente con mancha rojo cereza en la macula; (B) OACR 
con una arteria ciliorretiniana permeable; (€) aspecto del polo posterior varios meses después de la oclusi6n; (D) la AGF 
muestra bloqueo de la fluorescencia de fondo por edema retiniano, pero con perfusion normal de un sector de la retina 

en el ojo de (B). 

(Por cortesia de S. Chen - fig. A; L. Merin - figs. B y D.) 


c.. | 


Fig. 13.40 Oclusi6n de arteria ciliorretiniana. (A) Aislada; (B) AGF del ojo de (A) que muestra hipofluorescencia en el area 
afectada debido a disminuci6dn del relleno y efecto pantalla por el edema retiniano; 
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(0) 


Fig. 13.40 (cont.) (C) combinada con oclusi6n de la vena central de la retina; (D) combinada con neuropatia dptica isquémica 
anterior. 
(Por cortesia de S. Chen - figs. A y B.) 


ausencia de datos fehacientes de que sean efectivas, asi como los 


posibles riesgos. 


Siempre se debe colocar al paciente en decubito supino, ya 
que puede mejorar la perfusion. 

Masaje ocular con una lente de tres espejos (permite visualizar 
directamente la arteria). El objetivo es colapsar mecanicamente 
la luz del vaso y provocar cambios bruscos del flujo arterial, lo 
que mejora la perfusion y puede desplazar el émbolo 0 trombo. 
Se ha descrito un método en el que se aplica presion positi- 
va durante 10-15 s y luego se descomprime, continuando asi 
durante 3-5 min. El paciente puede continuar realizandose un 
automasaje a través de los parpados cerrados. 

La paracentesis de camara anterior con una aguja de 27 G 
para aspirar 0,1-0,2 ml de humor acuoso es controvertida, pero 
algunos autores la recomiendan. Se instilara povidona yodada 
al 5% y antibidtico topico unos minutos antes, y se prescribira 
una pauta corta de antibioticos después. Puede ser mas prudente 
evitar el masaje ocular tras esta intervencion. 

Apraclonidina tdépica al 1%, timolol al 0,5% y 500 mg de 
acetazolamida intravenosa para conseguir un descenso mas 
mantenido de la PIO. 

Dinitrato de isosorbida sublingual para inducir vasodilatacién. 
Respirar en una bolsa de papel para elevar el didxido carbé- 
nico en sangre y provocar acidosis respiratoria, lo que podria 
favorecer la vasodilatacion. 

Respirar una mezcla con alta concentracién de oxigeno (95%) 
y didxido de carbono (5%) o «carbégeno». Esta medida ha 
sido recomendada por su posible efecto doble de combatir la 
isquemia y favorecer la vasodilatacion 

Agentes hiperosmoticos. Se han usado manitol o glicerol 
por su posible efecto hipotensor mas rapido, asi como porque 
aumentan el volumen intravascular. 

Embolisis/embolectomia transluminal con laser de Nd-YAG. 
Se ha propuesto este procedimiento en casos de ORAR o 
OACKR en los que se observe un émbolo que ocluye la luz arte- 
rial; se aplicaran impactos directos de 0,5-1 mJ o mas energia 


directamente al émbolo usando una lente fundoscépica de 
contacto. Se ha dicho que la embolectomia tiene lugar si el 
émbolo se expulsa al vitreo a través de un agujero en la arteriola. 
El numero de impactos descritos en los trabajos es muy variable. 
La principal complicacién es la hemorragia vitrea; la presion 
sobre el globo ocular puede frenar el sangrado. 

© Trombdlisis. Extrapolando de los resultados satisfactorios en 
el tratamiento del ictus y el infarto de miocardio, se han usado 
diversas estrategias para introducir farmacos tromboliticos 
en la arteria oftalmica, incluyendo la infusién arterial local 
(carotida interna y oftalmica) e intravenosa. Un gran ensayo 
clinico reciente de fibrinolisis intraarterial local con rtPA no 
mostr6 mejores resultados que el tratamiento conservador 
consistente en hemodilucién isovolémica, con una tasa de 
reacciones adversas de casi el 40% en el grupo del rtPA. Se ha 
sugerido que esto podria reflejar la pérdida casi inmediata de 
viabilidad retiniana y quiza la resistencia a la disolucion de las 
obstrucciones embolicas en comparacion con las tromboticas. 


Tratamiento sistémico tras una oclusion 
arterial retiniana 


El riesgo de accidente cerebrovascular es relativamente alto los 

primeros dias después de una oclusion arterial retiniana o amaurosis 

fugaz, y, como se ha comentado anteriormente, se recomienda 

derivar de modo urgente a un especialista clinico en ictus. 

© Los factores de riesgo generales comentados anteriormente 
tienen que corregirse, y el paciente debe abandonar el tabaco. Es 
obligatorio derivar al especialista adecuado en caso de arritmia 
significativa. 

© Se iniciara tratamiento antiagregante plaquetario si no hay 
contraindicaciones; puede darse una dosis de carga inmediata 
de 600 mg de acido acetilsalicilico; otras alternativas serian 
dipiridamol y clopidogrel. Si se plantea la fibrindlisis (v. ante- 
riormente), se comentara a un médico antes de empezar el 
tratamiento antiagregante. 


booksmedicos.org 


O05 


yale) ©Sindrome isquémico ocular 


Fig. 13.41 Embolo retiniano asintomatico. 


e@ Anticoagulantes orales. Pueden prescribirse (p. ej., warfarina) 
en algunos pacientes, sobre todo si tienen fibrilacion auricular. 

© Endoarterectomia carotidea. Puede estar indicada en pacientes 
con estenosis sintomatica mayor del 70%. 


Embolo retiniano asintomatico 


No es raro identificar un émbolo retiniano en el examen oftalmos- 
copico de un paciente anciano asintomiatico (fig. 13.41). Este hallazgo 
indica un riesgo significativamente aumentado de ictus y cardiopatia 
isquémica, por lo que habra que estudiar y corregir los factores de 
riesgo comentados anteriormente, aunque la indicacion de cirugia 
carotidea no sera tan evidente. 


SINDROME ISQUEMICO OCULAR 


Introduccion 


El sindrome isquémico ocular (SIO) se debe a hipoperfusién 
ocular crénica secundaria a estenosis carotidea grave (mayor del 
90%) ipsolateral por ateroesclerosis. Afecta tipicamente a ancianos 
y puede asociarse a diabetes, hipertension arterial, cardiopatias y 
enfermedad cerebrovascular. La incidencia es el doble en varones 
que en mujeres. La mortalidad a los 5 aftos ronda el 40%, gene- 
ralmente por afecciones cardiacas. El SIO, junto con la OVCR no 
isquémica, se denomina a veces «retinopatia por estasis venosa», 
pero conviene evitar esta terminologia. 


Diagnostico 


El SIO es unilateral en el 80% de los casos. Los signos pueden ser 

sutiles, por lo que la enfermedad puede pasarse por alto o ser mal 

diagnosticada. 

© Sintomas. Pérdida gradual de vision a lo largo de varias semanas 
o meses, aunque en ocasiones la pérdida puede ser repentina o 
intermitente (amaurosis fugaz). También puede haber dolor 
ocular y periocular (40%). Los pacientes pueden notar post- 
imagenes inusualmente persistentes o empeoramiento de vision 
por exposicion subita a luces intensas («amaurosis fugaz por luz 


intensa»), con adaptacion lenta. El prondstico visual a menudo 

es muy malo, aunque los pacientes que se presentan con mejor 

agudeza tienen mas probabilidades de mantenerla. En cerca del 

25% de los casos, la vision se deteriorara hasta percepcién de 

luz al cabo de 1 afio. 

@ Segmento anterior 
© Congestion epiescleral difusa y edema corneal. 
© Turbidez en humor acuoso con algunas células (seudoiritis 

isquémica). 

© Atrofia de iris con una pupila semidilatada y poco reactiva. 

o Es frecuente la rubeosis del iris, que aparece hasta en el 
90% de los casos y a menudo progresa a GNV; la PIO puede 
mantenerse baja debido a la mala perfusion ocular. 

© Catarata en casos avanzados. 

@ Fondo de ojo 
© Dilatacién venosa, estrechamiento arteriolar, hemorragias 

profundas redondas o en llama y, en ocasiones, edema de 
papila (fig. 13.42A) y focos blancos algodonosos. 

© Retinopatia proliferativa con NVP ya veces NVE. 

oO Pulsacién arterial espontanea, mas acusada cerca de la papila 
Optica, en la mayoria de los casos; si no se observa, puede 
inducirse facilmente apretando suavemente sobre el globo 
ocular (oftalmodinamometria digital). 

© Puede haber edema macular. 

o En los pacientes diabéticos, la retinopatia puede ser mas 
grave en el lado de la estenosis carotidea. 

@ AGE. El principal hallazgo es el relleno coroideo retardado 
con prolongacion del transito arteriovenoso; también puede 
observarse ausencia de perfusidn, tincion de paredes vasculares 
y edema retiniano (figs. 13.42B-D). 

© Pruebas de imagen carotidea, como ecografia duplex, angio- 
grafia de sustraccion digital o angiografia por RM 0 TC. 


Tratamiento 


© La inflamacién del segmento anterior se trata con corticoides 
topicos y un midriatico. 
El GNV se controlara médica 0 quirurgicamente (v. capitulo 10). 

© La retinopatia proliferativa puede tratarse con FPR, aunque 
el resultado es considerablemente menos predecible que en la 
RDP. Los anti- VEGF intravitreos pueden ser beneficiosos. 

@ Eledema macular puede responder a anti- VEGF 0 corticoides 
intravitreos, o bien a la cirugia carotidea. 

© Cirugia carotidea. Se puede llevar a cabo una endoarterecto- 
mia o colocar un stent para reducir el riesgo de ictus; la ciru- 
gia puede mejorar la retinopatia proliferativa y el GNV, asi 
como ayudar a estabilizar la visidn. No se puede realizar una 
endoarterectomia cuando hay una obstruccion completa, y en 
esta situacion a veces se practica un cortocircuito quirurgico 
extracraneal-intracraneal. Debe sefialarse que el aumento de 
la perfusion ocular tras la cirugia a veces puede asociarse a un 
aumento de la PIO o un empeoramiento de la neovasculariza- 
cion. La cirugia suele ser mas beneficiosa si tiene lugar antes de 
que se instaure una isquemia ocular grave. 

© Lainvestigacion y el tratamiento de los factores de riesgo car- 
diovascular en colaboracién con los especialistas adecuados son 
fundamentales. El SIO en ocasiones es la unica manifestacion 
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Fig. 13.42 Sindrome isquémico ocular. (A) Dilataci6n venosa, estrechamiento arteriolar, algunas hemorragias en llama 

y exudados duros dispersos, y edema de papila; (B) y (€) la AGF en fase precoz muestra retraso del relleno coroideo y 
aumento del tiempo de transito arteriovenoso; (D) la fase tardia de la AGF muestra hiperfluorescencia papilar y perivascular, 
con hiperfluorescencia moteada en el polo posterior por exudacién. 


(Por cortesia del Moorfields Eye Hospital.) 


de una vasculopatia sistémica grave. Debe hacerse una inves- 
tigacion completa, en esencia similar a la que se lleva a cabo en 
las oclusiones arteriales retinianas. 


OFTALMOPATIA HIPERTENSIVA 


Retinopatia 


La principal respuesta de las arteriolas retinianas a la hipertension 
sistémica es la vasoconstriccion; esta es menos marcada en indivi- 
duos ancianos debido a la mayor rigidez vascular por la esclerosis 
involutiva. La arterioloesclerosis consiste en el endurecimiento y 
pérdida de elasticidad de la pared de los pequefios vasos, que se 
manifiesta sobre todo por afilamiento vascular (muescas) en los 
cruces arteriovenosos; su presencia puede indicar que ha habido 
hipertensidn durante muchos afios, incluso aunque actualmente 
la PA esté controlada. Los cambios arteriovenosos leves pueden 
ocurrir también en ausencia de hipertension. En la hipertensién 
mantenida se altera la barrera hematorretiniana, y el aumento de la 
permeabilidad vascular da lugar a hemorragias en llama y edema. 
© Grado 1. Leve estrechamiento generalizado de las arteriolas 
retinianas (fig. 13.43A). 


© Grado 2. Estrechamiento arteriolar focal (fig. 13.43B) y estre- 
chamiento en los cruces AV (fig. 13.43C). La pared arterio- 
lar puede tener un aspecto opacificado «en hilo de cobre» 

(fig. 13.43D). 

© Grado 3. Grado 2 mas hemorragias retinianas (en punto, man- 
cha y llama), exudados (el edema retiniano cronico puede dar 
lugar a deposito de exudados duros alrededor de la fovea en 
forma de «estrella macular»; fig. 13.43E) y focos blancos algo- 
donosos. 

© Grado 4. Grado 3 grave mas edema de la papila dptica 
(fig. 13.43F); indica hipertensidn maligna. 

@ Marcadores de enfermedad sistémica preclinica. 

oO Lareduccién del calibre arteriolar en la retina (v. fig. 13.43A) 
es un signo prehipertensivo precoz y, si se observa, debe 
vigilarse la PA. 

o El aumento del calibre venular es relativamente especifico 
de las alteraciones del metabolismo de la glucosa. 

oO Elestrechamiento arteriolar con dilatacidn venosa parece 
ser marcador de una vasculopatia preclinica. 

oO Elaumento de la tortuosidad venular (fig. 13.44A) puede aso- 
ciarse a hipertension y prehipertensién crénica, aunque los 
datos sobre la tortuosidad arteriolar son contradictorios (en 
algunos estudios se ha informado de rectificacion arteriolar). 
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Fig. 13.43 Retinopatia hipertensiva. (A) Adelgazamiento arteriolar generalizado; (B) atenuacion arteriolar focal; (C) fotografia 
aneritra que muestra estrechamiento en el cruce arteriovenoso; (D) «hilo de cobre»; (E) retinopatia de grado 3 con estrella 
macular; (F) retinopatia hipertensiva de grado 4. 
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Fig. 13.44 Tortuosidad vascular. (A) Tortuosidad venosa 
selectiva; las arteriolas no estan afectadas; (B) tortuosidad 
mixta arteriolar y venular. 

(Por cortesia de S. Chen - fig. B.) 


Se han descrito muchas otras causas de tortuosidad de los 
vasos retinianos (fig. 13.44B), sobre todo enfermedades 
asociadas a aumento o reduccion del flujo vascular. 


Coroidopatia 


La coroidopatia hipertensiva es rara, pero puede verse tras una crisis 

hipertensiva aguda (hipertensidn acelerada) en adultos jovenes. 

© Las manchas de Elschnig son infartos coroideos focales que 
se ven como pequefias manchas negras rodeadas de un halo 
amarillento (fig. 13.45A). 

© Las estrias de Siegrist son manchas lineales a lo largo de los 
vasos coroideos (fig. 13.45B), e indican necrosis fibrinoide aso- 
ciada a hipertension maligna. 


CAPITULO 
Vasculopatias retinianas 


Fig. 13.45 Coroidopatia hipertensiva. (A) Manchas 
de Elschnig; (B) lineas de Siegrist. 


@ Puede producirse un desprendimiento de retina exudativo, a 
veces bilateral, en la hipertensidn aguda grave, como sucede en 
casos de toxemia gravidica. 


RETINOPATIA POR DREPANOCITOSIS 


Drepanocitosis 


Las drepanocitosis (hemoglobinopatias falciformes) se deben a 
una o mas hemoglobinas anormales que dan lugar a que los eri- 
trocitos adopten una forma andémala (fig. 13.46) en condiciones 
de estrés fisioldgico como hipoxia y acidosis, con la consiguiente 
oclusion vascular. Las variantes mutantes de hemoglobina S y C 
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Fig. 13.46 Varios drepanocitos y un eritrocito nucleado en 
un frotis periférico de un paciente con anemia drepanocitica 
homocigética (HbSS). 


(Por cortesia de N. Bienz.) 


pueden encontrarse combinadas con la hemoglobina A normal de 
los adultos 0, mas raramente, con otras hemoglobinas mutadas. 
Puede producirse retinopatia en la drepanocitosis (homocigoticos 
para la hemoglobina S, es decir, SS), la drepanocitosis C (SC, con 
el mayor riesgo de retinopatia grave) y la drepanocitosis-talasemia 
(S-Tal). Es rara en los pacientes con rasgo falciforme (SA, que se 
encuentra en el 10% de los afroamericanos), a menos que haya otras 
enfermedades coexistentes, como diabetes o inflamaciones. En las 
drepanocitosis deben evitarse los inhibidores de la anhidrasa car- 
boénica (IAC), porque pueden precipitar la deformacion falciforme 
de los eritrocitos y la oclusién vascular. 


Segmento anterior 


© Conjuntiva. Vasos de color rojo oscuro en sacacorchos 0 coma, 
generalmente de modo transitorio. 

@ Iris. Parches de atrofia isquémica, que a menudo se extienden 
desde el borde pupilar al collarete, y ocasionalmente rubeosis. 

© Hipema espontaneo o tras traumatismos banales. Es funda- 
mental un control estrecho de la PIO (evitando los IAC) para 
reducir el riesgo de OVR en presencia de un hipema. 


Retinopatia no proliferativa 


© Cambios venosos. Es muy frecuente la tortuosidad (v. fig. 13.44), 
que parece deberse a cortocircuitos arteriovenosos periféricos; 
la OVR €s rara, aunque aumenta el riesgo si se eleva la PIO. 

© Cambios arteriolares. Oclusiones de rama, central o macular 
(fig. 13.47A), que, si se diagnostican a tiempo, pueden mejorar 
con medidas como oxigeno al 100% y exanguinotransfusion. 
Las arteriolas «en hilo de plata» en la retina periférica indican 
oclusiones vasculares previas. También pueden verse vasos 
periféricos en sacacorchos. 

© «Signo falciforme» en la papila 6ptica. Manchas de color rojo 
oscuro sobre la superficie papilar secundarias a oclusion de 
vasos pequenios. 

© «Parches salmon.» Hemorragias intrarretinianas superficiales 
de color rojo anaranjado en la media periferia (fig. 13.47B) que 


pueden atravesar la retina y hacerse prerretinianas o subretinia- 
nas. Se cree que empiezan con una oclusién vascular. Al desapare- 
cer, los parches salmon dejan cavidades de esquisis que contienen 
depositos refringentes, «soles negros» (v. mas adelante), si se 
estimula suficientemente el EPR, o una lesion combinada. 


© «Soles negros.» Parches periféricos de hiperplasia del EPR y atrofia 
coriorretiniana (fig. 13.47C) que se originan a partir de los parches 
salmon; la extension y la morfologia de la pigmentacién son varia- 
bles, aunque suelen presentar una banda externa mas palida. 

e 


Signo de la depresion macular (retiniana). Depresién oval 
en la macula temporal por adelgazamiento retiniano tras una 
oclusi6n arteriolar, con irregularidad del reflejo macular. Puede 
haber anomalias vasculares, como microaneurismas y mem- 
branas epirretinianas. 

e Areas periféricas de blanqueamiento u oscurecimiento 

(fig. 13.47D). 
© Estrias angioides (v. capitulo 14) hasta en un 6%. 


Retinopatia proliferativa 


Diagnostico 


La evolucion de la retinopatia proliferativa suele ser larvada, sin 
sintomas a menos que se produzca una hemorragia vitrea o un 
desprendimiento de retina. 

© Estadio 1. Oclusién arteriolar periférica. 

© Estadio 2. Anastomosis arteriovenosa periférica (fig. 13.48A) 
proximal a areas sin perfusion. 

© Estadio 3. Neovascularizacion «en gorgonia» (fig. 13.48B) en el 
limite del area perfundida, normalmente con una unica arteriola 
nutricia y vénula de drenaje. Raramente puede haber NVP. 

© Estadio 4. Hemorragia vitrea procedente de los neovasos 
(fig. 13.48C). 

© Estadio 5. Desprendimiento de retina regmatdgeno debido 
a una rotura retiniana asociada a proliferacion fibrovascular 
intensa (fig. 13.48D). También puede haber desprendimientos 
traccionales. 

@ LaAGF enelestadio 3 muestra relleno de las gorgonias y ausen- 
cia de perfusion capilar en la periferia (fig. 13.48E), con escape 
posterior a partir de los neovasos (fig. 13.48F). Las imagenes de 
campo amplio son especialmente apropiadas para evaluar esta 
enfermedad. 


Tratamiento 


© Observacion si no se ha producido hemorragia vitrea, sobre 
todo en pacientes de edad mediana 0 avanzada. Muchos com- 
plejos neovasculares involucionan espontaneamente (fig. 13.49) 
debido a autoinfarto o estrangulacion fibrotica, y quedan como 
lesiones fibrovasculares grisaceas. 

© La ablacién con laser o crioterapia de la retina periférica no 
perfundida es probablemente el tratamiento optimo, aunque 
también puede destruirse solo la neovascularizacion; hoy en 
dia apenas se realiza la ablacion de los vasos nutricios debido a 
la alta incidencia de neovascularizacién coroidea posterior. 

© Cirugia vitreorretiniana. Puede ser necesaria para un des- 
prendimiento de retina traccional o una hemorragia vitrea 
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Fig. 13.47 Retinopatia drepanocitica no proliferativa. (A) AGF que muestra isquemia macular; (B) hemorragia prerretiniana 
(«parche salm6n»); (C) hiperplasia del EPR («sol negro») y hemorragias prerretinianas; (D) agujero retiniano y area 


de blanqueamiento superior. 


(Por cortesia de J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular Diseases, Mosby 1997 - fig. B.) 


persistente. Hay que ser cautos, porque es muy frecuente la 
isquemia del segmento anterior, que puede ser intensa, tras 
la colocacién de explantes esclerales. 


RETINOPATIA POR TALASEMIA 


Las talasemias son enfermedades genéticas frecuentes en las que una 
mutacién genera una hemoglobina anormal que impide la madu- 
racion correcta de los globulos rojos. Se produce afectacién ocular 
en los pacientes con talasemia mayor y talasemia intermedia. Los 
cambios se deben a la propia enfermedad, asi como al tratamiento 
con transfusiones de sangre y farmacos quelantes del hierro como la 
deferoxamina. Un mecanismo patogénico importante es el depdsito 
tisular de hierro (siderosis) por lisis de los eritrocitos anormales. 
Las manifestaciones oculares predominan en el segmento pos- 
terior y son no proliferativas, aunque se ha informado de algun 
caso de hemorragia vitrea. La disfuncion visual rara vez es grave. 
Otras posibles alteraciones serian catarata, iris liso desdibujado, 
tortuosidad vascular, estrias angioides, neuropatia optica y moteado 


pigmentario de la retina, incluidos cambios maculares semejantes a 
una distrofia en patron. El aspecto del fondo de ojo puede recordar 
al del seudoxantoma elastico. 


RETINOPATIA DEL PREMATURO 


Introduccion 


La retinopatia del prematuro (ROP, por sus siglas en inglés) afecta a 
recién nacidos prematuros con bajo peso al nacer; el riesgo aumenta 
si hay otras enfermedades sistémicas asociadas. La exposicién pre- 
coz a alta concentraciones ambientales de oxigeno se consideraba 
un elemento fundamental, aunque investigaciones recientes des- 
mienten su relevancia; es probable que en las fases incipientes de 
la ROP el crecimiento vascular se vea retardado por la hiperoxia, 
pero que la hipoxia retiniana posterior favorezca la vascularizacion 
anormal. La retina no posee vasos sanguineos hasta el cuarto mes 
de gestacion, cuando empiezan a crecer complejos vasculares desde 


booksmedicos.org 


561 


Jey) Retinopatia del prematuro 


Fig. 13.48 Retinopatia drepanocitica proliferativa. (A) Anastomosis arteriovenosa periférica (también hay neovascularizaci6n 
leve); (B) neovascularizacio6n «en gorgonia»; (C) hemorragia procedente de los neovasos; (D) proliferaci6n fibrovascular 
intensa; (E) AGF en fase precoz que muestra relleno de los neovasos y marcada ausencia de perfusi6n capilar en la retina 
periférica; (F) la fase tardia muestra escape desde los neovasos. 

(Por cortesia de K. Nischal - fig. A; R. Marsh - figs. B-D.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


Fig. 13.49 Retinopatia drepanocitica proliferativa; involucién 
espontanea de un ovillo neovascular. 
(Por cortesia de R. Marsh.) 


los vasos hialoideos de la papila dptica hacia la periferia. La retina 
nasal suele estar completamente vascularizada después del octavo 
mes de gestacién, mientras que la periferia temporal no lo hace 
hasta el parto o 1 mes mas tarde. Se cree que el VEGF desempefia 
un papel importante en el proceso de vascularizacion. 


Enfermedad activa 


Los hallazgos clinicos de la ROP se describen segtin las normas de 
la International Classification of Retinopathy of Prematurity (ICROP) 
de 2005. 


Localizacion 


Se distinguen tres zonas concéntricas centradas en la papila optica 

(fig. 13.50). 

© Zona I. Esta limitada por una circunferencia imaginaria cuyo 
radio es el doble de la distancia entre la papila y el centro de 
la macula. Con una lente de 28 D de oftalmoscopia indirecta, 
solo se ve la zona I si es visible cualquier parte de la cabeza del 
nervio Optico. 

@ Zona II. Se extiende concéntricamente desde el borde de la zona I, 
con un radio que va desde el centro de la papila hasta la ora 
serrata nasal. 

@ Zona III. Media luna residual temporal por delante de la zona II. 


Estadificacion 


Describe la respuesta vascular anormal en la union de la retina 
periférica avascular inmadura y la retina posterior vascularizada. 
Se aplicara a todo el ojo el grado mas grave que se observe. 

@ Estadio 1 (linea de demarcacién). Fina linea plana, tortuosa y 
de color blanco grisaceo que discurre mas o menos paralela a 
la ora serrata. Es mas ostensible en la periferia temporal. Hay 
ramificacioén anormal 0 «arcadas» vasculares que se dirigen 
hasta la linea (fig. 13.51A). 

@ Estadio 2 (cresta). Se origina cuando la linea de demarcacién 
se hace prominente y mas ancha, extendiéndose por encima del 
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plano de la retina. Los vasos sanguineos penetran en la cresta y 
pueden observarse pequenios ovillos neovasculares aislados por 
detras de ella (fig. 13.51B). 

© Estadio 3 (proliferacion fibrovascular extrarretiniana). Se 
extiende desde la cresta hacia el vitreo. Se continua con la 
superficie posterior de la cresta, que adquiere un aspecto ras- 
gado al ir aumentando la proliferacién (fig. 13.51C). El estadio 3 
puede subdividirse en leve, moderado y grave seguin la cantidad 
de tejido fibroso extrarretiniano que infiltre el vitreo. La maxima 
incidencia de esta fase se produce alrededor de la semana 35 tras 
la concepcion. 

@ Estadio 4 (desprendimiento de retina parcial). Se divide en 
extrafoveal (estadio 4A; fig. 13.51D) y foveal (estadio 4B). El 
desprendimiento generalmente es céncavo y de orientacién 
circunferencial. En los casos progresivos, el tejido fibroso sigue 
contrayéndose y el desprendimiento aumenta de altura y se 
extiende hacia delante y atras. 

Estadio 5. Desprendimiento de retina total. 

La enfermedad «plus» implica una tendencia a la progresion y 
se caracteriza por dilatacion y tortuosidad vascular (fig. 13.51E) 
en al menos dos cuadrantes del fondo de ojo posterior. Otros 
signos serian la imposibilidad de dilatar la pupila y la turbidez 
vitrea. También se ha descrito la enfermedad «preplus». 

©@ La enfermedad agresiva posterior (enfermedad «rush») es 
infrecuente, pero, si no se trata, suele evolucionar al estadio 5 
en el plazo de pocos dias. Se caracteriza por su localizacién 
posterior, enfermedad plus acusada y caracteristicas de la reti- 
nopatia mal definidas. 


Tipologia 


Las guias terapéuticas en la mayoria de los centros se han revisado 
a partir de los resultados del ensayo clinico Early Treatment of 
Retinopathy of Prematurity (ETROP). Ya se ha superado el concepto 
de «enfermedad umbral», considerado anteriormente el criterio para 
iniciar el tratamiento, pues los resultados mejoran si se interviene 
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Fig. 13.50 Clasificacion de la retinopatia del prematuro segun 
su localizaci6on. 
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mas precozmente; el prondstico tras el tratamiento depende de la 
gravedad de la enfermedad; el 30% de la ROP de alto riesgo en zona I 
termina con un desenlace visual desfavorable. 
© Tipo 1. Actualmente se recomienda empezar el tratamiento 
antes de 72 hen la enfermedad de tipo 1. 
© Cualquier estadio de ROP en la zona I si va acompafiado de 
enfermedad plus. 
© Estadio 3 que afecte a cualquier parte de la zona I. 
oO Estadio 2 03 en la zona II, mas enfermedad plus. 


Fig. 13.51 Estadificacion de la retinopatia del prematuro 
activo. (A) Estadio 1: linea de demarcaci6on; (B) estadio 2: 
cresta; (C) estadio 3: cresta con proliferaci6n 
extrarretiniana; (D) estadio 4A: desprendimiento de 
retina extrafoveal parcial; (E) enfermedad «plus». 

(Por cortesia de L. Mackeen - figs. A, C y D; P Watts - fig. B.) 


© Tipo 2. Requiere observacion. 
oO Estadio 102 en la zona I sin enfermedad plus. 
© Estadio 3 de ROP en la zona II sin enfermedad plus. 


Cribado 


Los criterios formales varian, pero los bebés nacidos con 30-32 sema- 
nas de edad gestacional 0 antes, 0 con peso al nacer de 1.500 go menos, 
deben ser revisados sistematicamente para detectar ROP; también 
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conviene explorar sin demora a otros prematuros gravemente enfer- 
mos. Puede hacerse mediante oftalmoscopia indirecta con una lente 
de 28 D o una lente panfundoscdpica 2.2 de Volk y depresion escleral, 
o bien con un retindgrafo de campo amplio con supervision cuida- 
dosa. El cribado se empezara a las 4-7 semanas tras el nacimiento. Se 
hardan revisiones posteriores cada 1-3 semanas, segun la gravedad de 
la enfermedad, y se mantendran hasta que la vascularizaci6n retiniana 
alcance la zona III. En un prematuro, las pupilas pueden dilatarse con 
ciclopentolato al 0,5% y fenilefrina al 2,5%. Se instila anestesia topica y 
se coloca un blefardéstato neonatal; conviene monitorizar al bebé, sobre 
todo por el riesgo de apnea, las 24-48 h siguientes a la exploracién. 
Alrededor del 10% de los nifios examinados requieren tratamiento. Los 
defectos de refraccion, el estrabismo y la ambliopia son mas frecuentes 
en nifios con ROP, por lo que es preciso hacer revisiones a largo plazo. 


Tratamiento 


@ La ablacién con laser de la retina periférica avascular (fig. 13.52) 
ha sustituido en gran medida a la crioterapia, porque obtiene 
mejores resultados visuales y anatomicos. 

e@ Anti-VEGF intravitreos. Se ha usado bevacizumab para el trata- 
miento de la ROP, aunque atin no se ha definido cual es la pauta 
optima. La enfermedad en la zona I suele responder mejor que en 
la zona IL. Una posible ventaja es que permite el desarrollo normal 
de la retina sin la destruccidén inherente al tratamiento con laser. 
Sin embargo, no se han determinado las complicaciones sistémicas 
y los efectos a largo plazo de los anti- VEGF en este grupo de edad. 

© La VPP para el desprendimiento de retina traccional que no 
afecte a la fovea (estadio 4A) puede conseguir la reparacién 
anatémica (el 90% de éxito) y un mejor resultado visual. Aunque 
se consiga la reaplicacion anatomica en los estadios 4B (60%) 
y 5 (20%), el pronéstico visual suele ser decepcionante. 


Enfermedad cicatricial 


Alrededor del 20% de los bebés con ROP activa sufren compli- 
caciones cicatriciales, que pueden ser desde banales hasta extre- 
madamente graves. En general, cuanto mas avanzada o posterior 
sea la retinopatia proliferativa cuando se produce la involucidn, 
peores seran las secuelas cicatriciales. Los hallazgos van desde una 
moderada fibrosis vitreorretiniana temporal con rectificacion de las 
arcadas vasculares (fig. 13.53A) y «arrastre» de la macula y la papila 
Optica (fig. 13.53B), pasando por la presencia de tejido fibrovascular 
retrocristaliniano que puede dar lugar a la formacion de un pliegue 
falciforme en la retina (fig. 13.53C), hasta un desprendimiento de 
retina (fig. 13.53D), a veces total (fig. 13.53E), que se conoce como 
«fibroplasia retrocristaliniana»; este ultimo término era antiguamen- 
te un sindnimo de ROP. Puede aparecer glaucoma por cierre angular 
secundario, debido al aplanamiento progresivo de la camara anterior 
por desplazamiento hacia delante del diafragma iridocristaliniano y 
formacidn de sinequias anteriores. Puede intentarse la lensectomia 
con vitrectomia anterior, pero los resultados suelen ser malos. 


MACROANEURISMA ARTERIAL RETINIANO 


El macroaneurisma arterial retiniano es una dilatacién localizada 
de una arteriola retiniana; afecta principalmente a mujeres mayores 


Vasculopatias retinianas 


Fig. 13.52 Tratamiento de la retinopatifa del prematuro. 

(A) Aplicacion de laser montado en un oftalmoscopio 
binocular indirecto con anestesia general; (B) aspecto 
inmediatamente después de la fotocoagulaci6n con laser 
para una enfermedad de tipo 1. 


(Por cortesia de S. Chen - fig. A; R Watts - fig. B.) 


con hipertension (75%). También se asocia a dislipidemia. El 90% de 
los casos son unilaterales, y suelen ser lesiones solitarias. 


Diagnostico 


© Sintomas. Deterioro gradual de la vision por exudacion que 
afecta a la macula; es menos frecuente una pérdida brusca de 
vision por hemorragia. 
© Fondo de ojo. Es tipica una dilatacién sacular de la arteriola, 
a menudo en una bifurcacién o un cruce arteriovenoso sobre 
la arcada vascular temporal. El] aneurisma puede alcanzar un 
tamafio varias veces mayor que el diametro del vaso; hay una 
hemorragia asociada en el 50% de los casos. 
© Evolucién 
oO Exudacion crénica. Es frecuente el edema retiniano persis- 
tente con formacion de exudados (fig. 13.54A) que pueden 
afectar a la vision central. 
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Fig. 13.53 Retinopatia del prematuro cicatricial. (A) Rectificacién de las arcadas vasculares; (B) «arrastre» de la papila dptica 
y la macula; (C) pliegue falciforme de la retina; (D) tejido fibrovascular retrocristaliniano y desprendimiento de retina parcial; 
(E) desprendimiento de retina total. 


oO Hemorragias intrarretiniana, subretiniana (fig. 13.54B) o pre- 
rretiniana (fig. 13.54C), que pueden ocultar el aneurisma. El 
pronostico para la vision central en los casos de hemorragia 
submacular suele ser malo. 

o A menudo tiene lugar una involucion espontanea por trom- 
bosis y fibrosis, que puede preceder 0 producirse después de 
la aparicion de exudacién y hemorragia. 

oO Otras complicaciones, como membrana epirretiniana y 
neovascularizacién coroidea. 


AGE. Es tipico el llenado uniforme del macroaneurisma 
(fig. 13.54D), con escape tardio. El relleno puede ser incom- 
pleto si el aneurisma esta trombosado. 

TCO. Puede demostrar la lesion en si (fig. 13.54E), pero su 
mayor utilidad es la deteccién y seguimiento del edema macu- 
lar, y con menos frecuencia de una hemorragia subhialoidea 
(fig. 13.54F). 

Deben estudiarse posibles factores de riesgo vascular, sobre 
todo la presion arterial y los lipidos plasmaticos. 
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Fig. 13.54 Macroaneurisma arterial retiniano. (A) Asociado a exudados; (B) hemorragia subretiniana (mas oscura) e 
intrarretiniana (rojo intenso); (€) hemorragia prerretiniana (retrohialoidea); (D) la AGF en fase venosa precoz muestra 
hiperfluorescencia de los microaneurismas, rodeados de hipofluorescencia por efecto pantalla de la sangre; misma lesi6n 
de (B); (E) TCO de un macroaneurisma con sangre prerretiniana; (F) TCO de una hemorragia subhialoidea. 

(Por cortesia de S. Chen.) 
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Tratamiento 


© Observacion. Esta indicada en ojos con buena AV en los que 
la macula no esté amenazada, asi como en los que tengan una 
hemorragia retiniana leve sin edema significativo. En muchos 
casos, los macroaneurismas involucionaran espontaneamente 
(fig ), sobre todo después de una hemorragia retiniana o 
vitrea. 
Laser (figs. 13.56A y B). Puede valorarse el tratamiento con 
laser si el edema 0 los exudados amenazan o afectan a la fovea, 
especialmente si se verifica que ha tenido lugar un deterioro de 
la vision. Deben aplicarse quemaduras en la misma lesion, el 
area circundante (para reducir el riesgo de oclusion arteriolar) 
o ambas; el laser subumbral puede ser tan eficaz como la foto- 
coagulacion estandar. El edema y los exudados suelen tardar 


varios meses en reabsorberse por completo. 


Fig. 13.55 Involucidn espontanea de macroaneurismas 
arteriales retinianos. 


Fig. 13.56 Tratamiento del macroaneurisma arterial retiniano. (A) Exudados duros en la macula por extravasaci6n crénica; 
(B) inmediatamente después de la aplicacidn de laser; (C) gran hemorragia prerretiniana encima de la macula; (D) tras 
la hialoidotomia con laser YAG, se ve cémo se dispersa la sangre hacia el vitreo. 

(Por cortesia de P Gili - figs. C y D.) 
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@ Bevacizumab intravitreo. Este farmaco cerré el 95% de los 
macroaneurismas en una serie publicada, con resolucién del 
edema macular. 

®@ La hialoidotomia con laser YAG puede plantearse en caso de 
hemorragia premacular persistente para que la sangre se dis- 
perse a la cavidad vitrea (figs. 13.56C y D), donde se reabsorbera 
mas rapidamente. 

© La inyeccion intravitrea de gas con posicionamiento de la 
cara hacia abajo puede alejar la hemorragia subretiniana de 
la macula. Puede afadirse rtPA intravitreo. 

© Vitrectomia. Puede ser necesaria si hay una hemorragia vitrea 
persistente. 


TELANGIECTASIAS RETINIANAS 


PRIMARIAS 


Las telangiectasias capilares retinianas son relativamente frecuentes. 
La mayoria de los casos son secundarios a otra retinopatia, tipica- 
mente si cursa con inflamacion o afectacién vascular, como la RD 
y la OVR. Las telangiectasias retinianas primarias comprenden un 
grupo de anomalias vasculares de la retina, poco frecuentes y adqui- 
ridas, que se caracterizan por dilatacién y tortuosidad de los vasos 
retinianos, aneurismas multiples, exudacion vascular y deposito de 
exudados duros. Las telangiectasias retinianas afectan al lecho capilar, 
aunque también pueden verse implicadas las arteriolas y vénulas. 


Telangiectasias maculares idiopaticas 


Se describen en el capitulo 14. 


Enfermedad de Coats 


Introduccion 


La enfermedad de Coats se caracteriza por telangiectasias retinianas 
idiopaticas que suelen aparecer en nifios pequefios. Se asocia a 
exudacion intrarretiniana y subretiniana, a menudo con desprendi- 
miento de retina exudativo, sin signos de traccion vitreorretiniana. 
Alrededor del 75% de los pacientes son varones, y en el 95% de los 
casos solo se ve afectado un ojo. Casi siempre se presenta en la pri- 
mera década de la vida. Aunque no es claramente hereditaria, podria 
concurrir una predisposicion genética, ya que al menos algunos 
pacientes portan una mutacion somatica en el gen NDP que también 
esta mutado en la enfermedad de Norrie. Actualmente se cree que 
los aneurismas miliares de Leber, antiguamente considerada una 
enfermedad distinta, representan una forma generalmente mas 
leve de la enfermedad de Coats, que aparece mas tardiamente, con 
un patron mas localizado y mejor prondstico visual. Es importante 
hacer el diagnostico diferencial con otras causas de leucocoria en 
nifos, sobre todo el retinoblastoma. El pronostico es variable y 
depende de la gravedad inicial del cuadro clinico; los nifios mas 
jovenes suelen tener una evolucién mas agresiva. 


Diagnostico 


@ Sintomas. Pérdida de visidn, estrabismo o leucocoria unilateral 
(fig. 13.57A). 


CAPITULO 


Vasculopatias retinianas 


© Fondo de ojo 

O Telangiectasias y dilataciones aneurismaticas fusiformes, 
localizadas y focales en las arteriolas (figs. 13.57B y C), que 
a menudo se inician en los cuadrantes inferior y temporal 
entre el ecuador y la ora serrata. 

oO Exudados intrarretinianos y subretinianos (v. fig. 13.57C), 
que con frecuencia afectan a areas alejadas de las anomalias 
vasculares, sobre todo la macula. Pueden progresar a un 
extenso desprendimiento de retina exudativo (fig. 13.57D). 

© Complicaciones. Puede producirse rubeosis del iris, glaucoma, 
uveitis, catarata y tisis del globo ocular. 

@ AGE En casos leves muestra hiperfluorescencia precoz de las 
telangiectasias y dilataciones aneurismaticas (fig. 13.57E), con 
tincion y extravasaciOn tardias (fig. 13.57F). 

@ TCO. Puede ayudar a valorar la macula en nifios mayores que 
colaboren bien. 


Tratamiento 


© Observacion en los pacientes con enfermedad leve que no 
amenace la vision y en aquellos sin molestias oculares y un 
desprendimiento de retina total en los que no hay posibilidad 
de recuperar vision util. 

© Debe plantearse la ablacion con laser de los puntos de exuda- 
ciOn si se comprueba exudacion progresiva (fig. 13.58). A menu- 
do es necesario repetir varias veces el tratamiento durante un 
periodo prolongado. 

© Terapia anti- VEGE. Se han llevado a cabo pocos estudios sobre 
el tratamiento con anti-VEGE pero los resultados iniciales son 
prometedores, también como medida complementaria al laser. 
No se ha determinado si son seguros a largo plazo en nifos. 

© = Triamcinolona intravitrea. Se ha empleado en dosis de 2-4 mg 
con buenos resultados en ojos con desprendimiento de retina 
exudativo total. 

© Crioterapia, con doble ciclo de congelacién-descongelacidn, en 
ojos con exudacion extensa o desprendimiento de retina subto- 
tal, aunque puede causar una reaccion intensa que aumente la 
extravasacion. Por tanto, si es posible, se prefiere la fotocoagu- 
lacion con laser. 

© Cirugia vitreorretiniana. Puede valorarse en ojos con traccién 
significativa por fibrosis prerretiniana o con desprendimiento 
de retina exudativo total. El prondstico visual es malo, pero la 
reaplicacién de la retina puede evitar la aparicién de GNV. 

© Enucleacion. Puede ser necesaria en ojos con GNV. 


ENFERMEDAD DE EALES 


Introduccion 


La enfermedad de Eales es una periflebitis oclusiva periférica idio- 
patica. Es rara en blancos, pero supone una causa importante de 
pérdida de vision en varones jovenes del subcontinente indio. Se 
caracteriza por tres fases que se solapan: inflamatoria, oclusiva y 
neovascular retiniana, y su diagndstico es clinico. El prondstico 
visual es bueno en la mayoria de los casos. La hipersensibilidad a las 
proteinas tuberculosas podria ser un factor etiologico importante, 
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Fig. 13.57 Enfermedad de Coats. (A) Leucocoria; (B) telangiectasias retinianas y cambios aneurismaticos arteriolares; 

(C) anomalias vasculares cada vez mas acusadas y exudacion; (D) gran desprendimiento de retina exudativo; (E) AGF 

en fase precoz del ojo de (C) que muestra telangiectasias y dilataciones aneurismaticas; (F) la AGF en fase tardfa muestra 
exudacion. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. C, E y F) 
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Fig. 13.58 (A) Exudados en una enfermedad de Coats 
relativamente leve; (B) resoluci6n varios meses 
después de la fotocoagulaci6n con laser. 


pero los datos son contradictorios; algunos pacientes pueden tener 
vasculitis tuberculosa. 


Diagnostico 


© Sintomas. Moscas volantes o disminucion brusca de vision por 
hemorragia vitrea. 

Se ha informado de manifestaciones neuroldgicas. 

A menudo hay una uveitis anterior leve. 

Fondo de ojo. La enfermedad es tipicamente bilateral, aunque 

a menudo asimétrica. 

O Periflebitis periférica (fig. 13.59A): envainamiento, hemo- 
rragias retinianas superficiales y a veces focos blancos algo- 
donosos. También pueden verse cicatrices coriorretinianas 
pigmentadas. 
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Fig. 13.59 Enfermedad de Eales. (A) Envainamiento y oclusi6n 
vascular periférica; (B) neovascularizacion periférica; 
(C) hemorragia desde los neovasos. 


Oclusion de rama venosa retiniana. 

Ausencia de perfusion capilar periférica; pueden aparecer 
en la unién de la retina perfundida e isquémica micro- 
aneurismas, tortuosidad, cortocircuitos vasculares y neovas- 
cularizacion (fig. 13.59B) con hemorragia vitrea recidivante 
(en un tercio de los ojos; fig. 13.59C). A veces se forman 
neovasos papilares. La hemorragia vitrea suele ser limitada 


or2 


Retinopatia por Valsalva 


y se reabsorbe en el plazo de pocas semanas, aunque a veces 
es persistente. 
oO Puede haber afectacién macular por las mismas lesiones, 
pero es raro; también puede aparecer edema macular. 
© Complicaciones. Pueden incluir desprendimiento de retina 
traccional, membrana epirretiniana macular, GNV y catarata. 
© AGF. Identifica la vasculitis y las areas sin perfusidn; es espe- 
cialmente util usar imagenes de campo amplio. 
© Pruebas complementarias. Sirven para descartar otras causas 
de vasculitis (p. ej., sarcoidosis, tuberculosis) y neovasculariza- 
cidn retiniana periférica (p. ej., hemoglobinopatias). 


Tratamiento 


© Corticoides. Por via periocular, sistémica, tdpica e intravitrea 
parecen eficaces en la fase inflamatoria. 

@ Tratamiento antituberculoso Algunos autores lo recomiendan 
claramente, pero es controvertido. Puede plantearse en pacien- 
tes seleccionados y en combinacién con corticoides, tanto 
para evitar la reactivacion de una infeccion tuberculosa previa 
(p. ej., reaccidn de Mantoux muy positiva, QuantiFERON’) 
como quiza cuando haya signos de inflamacion ocular 
grave. 

© Fotocoagulacién diseminada 0 crioterapia de la retina isqué- 
mica para reducir el estimulo neovascular. 

e@ Anti-VEGF intravitreos. Podrian ser utiles, aunque sigue inves- 
tigandose sobre ello. 

© Vitrectomia para la hemorragia vitrea persistente, desprendi- 
miento de retina traccional y membrana epimacular. 


RETINOPATIA POR RADIACION 


La retinopatia por radiacién puede aparecer después del tra- 
tamiento de un tumor intraocular con una placa radiactiva 
(braquiterapia) o la irradiacion externa de canceres de senos 
paranasales, érbita y nasofaringe. Se caracteriza por cambios 
microvasculares retardados en la retina, con pérdida de células 
endoteliales, oclusién capilar y formacién de microaneurismas. 
Los pacientes afectados también pueden sufrir catarata y quera- 
topatia (fig. 13.60). Hay indicios de que podria ser mas frecuente 
en individuos genéticamente predispuestos. El intervalo entre la 
exposicion y la enfermedad es variable e impredecible, aunque 
normalmente esta entre 6 meses y 3 afios. Hay una relacién directa 
con la dosis de radiacién. 
@ Signos 
© Oclusion capilar con formacién de telangiectasias y 
microaneurismas, que se aprecian mejor mediante AGF 
(figs. 13.61A-C). 
oO Edema, exudados, focos blancos algodonosos y hemorragias 
retinianas (figs. 13.61D y E). 
© Papilopatia (fig. 13.61F); puede haber neuropatia éptica por 
radiaci6n, pero es mas infrecuente, porque el nervio optico 
parece menos sensible que los vasos retinianos. 
oO Retinopatia proliferativa. 
© El tratamiento a menudo es poco satisfactorio, y puede optarse 
por el laser, corticoides y anti- VEGF intravitreos. 


Fig. 13.60 Queratopatia por radiacion. 
(Por cortesia de N. Rogers.) 


e@ El pronéstico depende de la gravedad de la enfermedad. 
Son factores de mal prondstico la papilopatia y la retinopatia 
proliferativa, que puede dar lugar a hemorragia vitrea y des- 
prendimiento de retina traccional. 


RETINOPATIA DE PURTSCHER 


La retinopatia de Purtscher puede ser consecutiva a un traumatismo 
grave, sobre todo con compresion toracica o traumatismo craneal, 
y consiste en un cuadro de oclusién e isquemia asociadas a dafio 
microvascular, al parecer secundarios a embolias y en ocasiones 
oclusién vascular por otros mecanismos, como agregacion leu- 
cocitaria mediada por el complemento. Cuando se debe a causas 
no traumaticas (p. ej., embolia de liquido amnidtico, pancreatitis 
aguda, preeclampsia o vasculitis sistémicas), se denomina a veces 
«seudorretinopatia de Purtscher». Se presenta con una repentina 
pérdida de visién bilateral, tipicamente con AV de 6/60 0 peor. Se 
observan multiples parches blancos en la retina superficial de uno 
o ambos ojos, debidos a infartos del lecho capilares y conocidos 
como manchas de Purtscher, que parecen grandes focos blancos 
algodonosos (fig. 13.62); a menudo van acompaniadas de hemo- 
rragias peripapilares superficiales, focos blancos algodonosos tipicos 
y edema de papila. El aumento del nivel de la fraccion 5.* del com- 
plemento puede ser diagndstico si no hay antecedente traumatico. 
Los cambios agudos del fondo de ojo suelen desaparecer tras varios 
meses, pero solo se normaliza la vision en una pequefia proporcién 
de pacientes. No siempre se puede tratar la causa subyacente. 


RETINOPATIA POR VALSALVA 


La maniobra de Valsalva consiste en la espiracién forzada con la 
glotis cerrada, creando un incremento subito de la presidn intra- 
toracica e intraabdominal (p. ej., levantar pesas, inflar globos). La 
elevacion aguda de la presidn venosa puede romper los capilares 
perifoveales y producir una hemorragia premacular de gravedad 
variable (fig. 13.63); también puede haber hemorragia vitrea. E] 
tratamiento es la observacién o la membranotomia con laser YAG 
en ciertos casos. 
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Fig. 13.61 Retinopatia por radiacion. (A) Fotografia aneritra y (B) AGF de las lesiones aneurismaticas y telangiectasicas 
asociadas con ausencia de perfusi6n capilar retiniana y escape con exudacion; (€) ausencia de perfusion capilar retiniana 
y anomalias microvasculares mas graves; (D) anomalias microvasculares, focos blancos algodonosos y hemorragias; 

(E) grave afectaci6n macular; (F) papilopatia tras el tratamiento de un melanoma coroideo. 

(Por cortesia de C. Barry - figs. A y B.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


booksmedicos.org 


574 


Retinopatia en enfermedades hematolégicas 


Fig. 13.62 Manchas de Purtscher en retinopatia de Purtscher. 
(Por cortesia de L. Merin.) 


LIPEMIA RETINIA 


La lipemia retiniana es un raro trastorno caracterizado por una 


coloracién blanco cremosa de los vasos sanguineos de la retina 
(fig. 13.64) que se observa en algunos pacientes con hipertriglice- 
ridemia; en casos leves solo se ven afectados los vasos periféricos, 
pero en los mas acusados todo el fondo de ojo adquiere un tono 
salmon. El aspecto oftalmoscépico se debe a la alta concentracién 
de quilomicrones en los vasos sanguineos. La AV suele ser normal, 
pero puede estar reducida la amplitud del electrorretinograma. 


RETINOPATIA EN ENFERMEDADES 


HEMATOLOGICAS 


Leucemia 


Introduccion 


Las leucemias son neoplasias malignas de las células madre hema- 


topoyéticas que implican una proliferacién anormal de leucocitos. 


Fig. 13.63 Retinopatia por Valsalva. (A) Presentaci6n aguda; 
(B) TCO macular; (€) caso presentado en (A) 5 meses 
después; (D) caso grave. 


(Por cortesia de S. Chen - figs. A-C; J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas 
of Macular Diseases, Mosby 1997 - fig. D.) 
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Fig. 13.64 Lipemia retiniana. 


Las leucemias agudas se caracterizan por la ocupacién de la médula 

osea por células inmaduras (blastos). Las leucemias crénicas se 

asocian, al menos inicialmente, con leucocitos bien diferenciados 

(maduros) y ocurren casi exclusivamente en adultos. Los cuatro 

tipos principales de leucemia son: 

©@ Leucemia linfocitica aguda (linfoblastica), que afecta sobre 
todo a nijios; su tasa de supervivencia esta en torno al 90% a 
los 5 afios. 

© Leucemia mieloide aguda (mieloblastica), mas frecuente en 
adultos mayores. 

© Leucemia linfocitica crénica. Tiene una evolucién muy créni- 
ca, y muchos pacientes mueren por otras causas. 

© Leucemia mielocitica cronica, con una evolucion clinica pro- 
gresiva y un pronéstico a menudo menos favorable. 


Manifestaciones oculares 


Las lesiones oftalmoldgicas por leucemia son mas frecuentes en las 
formas agudas que en las crénicas, y pueden afectar practicamente 
a cualquier estructura ocular. La infiltracién leucémica primaria es 
bastante rara, y son mas comunes cambios secundarios a anemia, 
trombocitopenia, hiperviscosidad e infecciones oportunistas, que 
pueden dar lugar a sangrado intraocular, infeccién y oclusiones 
vasculares. 
© Fondo de ojo 
© Son frecuentes las hemorragias retinianas y los focos blancos 
algodonosos (fig. 13.65). 
© Las manchas de Roth son hemorragias retinianas con cen- 
tro blanco (fig. 13.66); dicho centro parece formado por 
fibrina coagulada en la mayoria de los casos. Aparecen en 
las leucemias agudas y otras enfermedades, como bacterie- 
mia (clasicamente por endocarditis bacteriana subaguda), 
diabetes, hipertension arterial y anemia. 
© La neovascularizacién retiniana periférica es un hallazgo 
ocasional en la leucemia mieloide cronica (fig. 13.67A). 
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Fig. 13.65 Hemorragias retinianas en leucemia. 

(A) Abundantes hemorragias en llama con focos blancos 
algodonosos y manchas de Roth; (B) hemorragia 
premacular; (€) gran hemorragia retrohialoidea; se aprecia 
una capa separada de leucocitos. 


(Por cortesia de C. Barry - fig. A; S. Chen - figs. B y C.) 
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Fig. 13.66 Manchas de Roth. (A) Aspecto tipico; (B) lesidn grande; (€) lesi6n macular en leucemia mieloide aguda; (D) TCO de 
la lesi6n presentada en (C). 
(Por cortesia de S. Chen - figs. C y D.) 


Fig. 13.67 Cambios del fondo de ojo en enfermedades 
hematoldgicas. (A) Neovascularizaci6n retiniana periférica 
en leucemia mieloide crénica; (B) depdsito leucémico 
coriorretiniano; (C) aspecto «en piel de leopardo» 

Lo por infiltraci6n coroidea en una leucemia cronica. 

(Por cortesia de P Morse - fig. A.) 


booksmedicos.org 


~ a 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


© Puede haber infiltrados retinianos y coroideos, sobre todo 
por detras del ecuador (fig. 13.67B), que a veces se confunden 
con una uveitis posterior; en la leucemia crénica pueden dar 
lugar a un aspecto «en piel de leopardo» (fig. 13.67C). 

oO La infiltracién del nervio 6ptico puede causar edema de 
papila y pérdida de vision. 

© Otras manifestaciones 

o Afectacién orbitaria, sobre todo en nifios (fig. 13.68). 

© Engrosamiento del iris, iritis y seudohipopion. 

© Hemorragia subconjuntival e hipema espontaneos. 

© Pardlisis de pares craneales. 


Anemia 


Las anemias son un grupo de enfermedades caracterizadas por dis- 
minucion del numero de eritrocitos circulantes o de la cantidad de 
hemoglobina eritrocitaria, o ambos. Las alteraciones retinianas por 
anemia suelen ser inocuas y rara vez tienen importancia diagnostica. 
© Retinopatia 
© Tortuosidad venosa retiniana, que depende de la gravedad 
de la anemia, pero también puede darse aisladamente. 


Fig. 13.68 


Afectacion orbitaria en leucemia aguda. 
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Fig. 13.69 Hemorragias retinianas y marcada dilataci6n 
y segmentaci6n venosa en hiperviscosidad. 


© Las hemorragias en punto, mancha y llama, focos blancos 
algodonosos y manchas de Roth (v. fig. 13.66) son mas fre- 
cuentes si hay trombocitopenia asociada. 
© Neuropatia éptica. Puede ocurrir en la anemia perniciosa. 


Hiperviscosidad 


Los estados de hiperviscosidad son un grupo de enfermedades raras 

caracterizadas por aumento de la viscosidad sanguinea debido a 

policitemia o alteracion de las proteinas plasmaticas. 

© Policitemia. Se debe a proliferacion neoplasica de eritrocitos 
por actividad excesiva de la médula dsea. 

© Macroglobulinemia de Waldenstrém. Trastorno linfoprolife- 
rativo maligno con produccion de IgM monoclonal; afecta casi 
siempre a hombres ancianos. 

© Manifestaciones oculares. Puede haber hemorragias y altera- 
ciones venosas retinianas (fig. 13.69), y ocasionalmente OVR y 
telangiectasias conjuntivales. 
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Referencias anatomicas 


La macula (fig. 14.1A) es un area redonda en el polo posterior, situa- 
da por dentro de las arcadas vasculares temporales. Mide entre 5 y 
6 mm de didmetro, y ocupa los 15-20° centrales del campo visual. 
Histologicamente consta de mas de una capa de células ganglionares, 
a diferencia de la capa unica de la retina periférica. Las capas inter- 
nas de la macula contienen los pigmentos carotenoides xantofilos 
(amarillos) luteina y zeaxantina en concentraci6n muy superior ala 
de la retina periférica (de aqui el nombre completo «macula lutea», 
es decir, placa amarilla). 


La fovea es una depresion de la superficie interna de la retina 
en el centro de la macula (figs. 14.1B y C), con un diametro de 
1,5 mm, practicamente el mismo que el de la papila dptica. 

La fovéola forma el suelo central de la fovea y tiene un diametro 
de 0,35 mm (v. fig. 14.1C). Es la zona mas delgada de la retina, 
carece de células ganglionares y esta formada tnicamente por 
una alta densidad de conos y sus nticleos (fig. 14.2), asi como 
por células de Miller. 

El umbo es una depresién justo en el centro de la fovéola (v. 
fig. 14.1C) que corresponde al reflejo luminoso foveolar 
(v. fig. 14.1A); la pérdida de este reflejo puede ser un signo 
patoldgico precoz. 

La zona avascular foveal (ZAF; v. fig. 14.1C), area central que 
no contiene vasos sanguineos, aunque esta rodeada de una red 


Fig.14.1 Referencias anatomicas. (A) Reflejos luminosos normales foveolar (reflejo central casi puntiforme) y macular (reflejo 
anular que rodea la févea); (B) TCO que muestra la depresi6n foveal; (€) angiografia fluoresceinica: fovea (circunferencia 
amarilla), extensi6n aproximada de la zona avascular foveal (circunferencia roja), fovéola (circunferencia lila), umbo 

(punto central blanco). 


(Por cortesia de S. Chen - fig. B.) 
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Fig.14.2 Corte transversal de la fovea. EPR = epitelio pigmentario retiniano. 


continua de capilares, se localiza dentro de la fovea, pero se O Mantenimiento de un medio retiniano dptimo. La integridad 
extiende mas alla de la fovéola. El diametro exacto varia segun de la barrera hematorretiniana externa es un factor clave, al 
la edad y en algunas enfermedades, y sus limites solo pueden igual que el transporte hacia el interior de metabolitos (sobre 
determinarse con precisién mediante angiografia fluoresceinica todo moléculas pequefias como aminoacidos y glucosa) y el 
(promedio de 0,6 mm). transporte externo de productos de desecho. 
o Almacenamiento, metabolismo y transporte de la vitamina 
Epitelio pigmentario retiniano Aen el ciclo visual. 


a Heiticties o El ea denso del EPR sirve para absorber la luz dis- 
© Elepitelio pigmentario retiniano (EPR) esta compuesto por eee 


una capa unica de células que en los cortes transversales Membrana de Bruch 
tienen forma hexagonal. Las células constan de un elemento 


basal externo no pigmentado que contiene el nucleo y una e@ Estructura. La membrana de Bruch separa el EPR de la corio- 
seccion apical interna pigmentada con abundantes melano- capilar; en la microscopia electronica esta compuesta por cinco 
somas. elementos diferenciados: 

© La base de la célula esta en contacto con la membrana de La lamina basal del EPR. 


Bruch, y en su zona apical multiples vellosidades filiformes Una capa de colageno interna. 


fo) 
fo) 
se extienden entre los segmentos externos de los fotorrecep- © Una banda mas gruesa de fibras elasticas. 
fo) 
fo) 


tores. Una capa de colageno externa. 
o Enel polo posterior, sobre todo en la fovea, las células del La lamina basal de la capa interna de la coriocapilar. 
EPR son mas altas y finas, de forma mas regular, y contienen © Funci6n. El EPR utiliza la membrana de Bruch como ruta para 
melanosomas mas abundantes y grandes que en la periferia. el transporte de los productos metabdlicos de desecho fuera del 
@ Funcion ambiente retiniano. Se cree que los cambios de su estructura 
O Las células del EPR y sus complejos de zonas de oclusién son un factor patogénico importante de muchas maculopatias; 
entre ellas (zonulae occludentes) constituyen la barrera hema- asi, por ejemplo, la integridad de la membrana de Bruch podria 
torretiniana externa, que impide que pase liquido desde la contribuir a suprimir la neovascularizacion coroidea (NVC). 


coriocapilar al espacio subretiniano, y bombea activamente 
iones y agua fuera de dicho espacio. 
© La integridad del EPR y de lamembrana de Bruch son impor- 


tantes para la adhesién permanente de ambas estructuras, DE LAS MACULOPATIAS 


que parece debida a una combinacién de fuerzas osmoticas 


EVALUACION CLINICA 


e hidrostaticas, posiblemente con ayuda de los hemides- ra 
mosomas de anclaje. Sintomas 


o Facilitar el recambio de los fotorreceptores mediante fago- © La visién borrosa y la dificultad para las tareas cercanas pueden 
citosis y degradacién lisosémica de los segmentos externos ser un sintoma precoz. Puede instaurarse con rapidez en algunas 
desprendidos. enfermedades, como la NVC. 
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© Unescotoma positivo, en el que los pacientes refieren que algo 
tapa su visién central, es un sintoma patoldgico mas grave. Su 
presencia ayuda a diferenciarlas de las neuropatias dpticas, 
que tipicamente causan la pérdida de un area del campo visual 
(escotoma negativo). 

© La metamorfopsia (distorsién de las imagenes percibidas) es 
un sintoma frecuente que practicamente nunca se da en las 
neuropatias Opticas. 

© Lamicropsia (disminucién del tamafi de la imagen) se debe al 
aumento de la separacién entre los conos foveales, y es menos 
frecuente. 

© La macropsia (aumento del tamafio de la imagen) se produce 
por apifiamiento de los conos foveales, y también es rara. 

© La visién cromatica puede estar alterada, pero generalmente 
de modo menos acusado que en una neuropatia 6ptica incluso 
relativamente leve. 

© Puede haber problemas de adaptacién a la oscuridad, como 
mala vision en penumbra y persistencia de postimagenes. 


Agudeza visual 


Agudeza visual de Snellen 


La agudeza visual (AV) lejana esta directamente relacionada con el 
minimo angulo de separacién (subtendido en el punto nodal del 
ojo) entre dos objetos que permita percibirlos como diferentes. En 
la practica, suele determinarse usando una escala de Snellen, que 
presenta letras o simbolos negros (optotipos) de diferentes tamafios 
sobre un fondo blanco (fig. 14.3) para que el sujeto lea la escala desde 
una distancia estandar. La AV lejana suele medirse inicialmente 
con la correccién refractiva del paciente, generalmente sus propias 
gafas o lentes de contacto. Para una valoraci6n exhaustiva, también 
puede anotarse la agudeza sin correccion. Primero debe explorarse 


O X 
HVT 
VOTH 


TMUAX 
YUXAHV 


XMYHTUA 


vex M Y H T UA 


Fig. 14.3 Escala de agudeza visual de Snellen. 


Fig. 14.4 Oclusor estenopeico. 


el ojo supuestamente con peor visién, mientras se tapa el otro. Es 

importante animar al paciente a que lea todas las letras que pueda 

de los optotipos que se le muestran. 

@ La AV monocular normal equivale a 6/6 (en notacidn métrica, 
y 20/20 en la notacion no métrica «inglesa») en la prueba de 
Snellen. La AV normal corregida en adultos jovenes a menudo 
es superior a 6/6. 

© La mejor agudeza visual corregida (MAVC) indica el nivel 
alcanzado con una correccion refractiva éptima. 

@ AV con estenopeico: la abertura del estenopeico, que consis- 
te en un oclusor opaco perforado por uno o mas agujeros de 
aproximadamente 1 mm de diametro (fig. 14.4), compensa el 
efecto de los errores de refraccién. Sin embargo, la agudeza 
con estenopeico en pacientes con maculopatias y opacidades 
posteriores del cristalino puede ser peor que con gafas. Sila 
AV de Snellen es inferior a 6/6, se repetira la prueba usando un 
estenopeico. 

@ La AV binocular suele ser mayor que la mejor AV monocular 
de cada ojo, al menos cuando ambos ojos tienen una vision 
similar. 


Agudeza visual muy mala 


© Cuenta de (o contar) dedos (CD) indica que el paciente es 
capaz de decir cuantos dedos le ensefia el examinador a una 
distancia concreta (fig. 14.5), normalmente de 1 m. 

© Movimientos de mano es la capacidad de distinguir si el exa- 
minador mueve su mano justo delante del paciente. 

© Percepcién luminosa (PL): el paciente solo puede discernir la 
luz (p. ej., una linterna), pero no las formas ni el movimiento. 
Es necesario tapar bien el otro ojo con vision. Sila mala vision 
se debe solo a opacidades de medios densas, como una catarata, 
el paciente deberia ser capaz de sefialar la direccion desde donde 
se proyecta la luz (fig. 14.6). 
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Fig.14.5 Exploracion de la agudeza visual de «cuenta dedos». 


Agudeza logMAR 


Las escalas logMAR solventan muchas de las deficiencias de la escala 

de Snellen (tabla 14.1), y son el método estandar para medir la AV 

en investigacién y cada vez mas en la practica clinica. 

© LogMAR es el acrénimo de logaritmo decimal del minimo 
angulo de resolucion, y designa la capacidad de distinguir 
(resolver) los elementos de un optotipo. Por eso, si una letra 
en la linea equivalente a 6/6 (20/20) subtiende 5’ de arco, y 
cada pata de la letra tiene una anchura angular de 1; se necesita 
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Tabla 14.1 Comparacion de las pruebas de agudeza 


visual de Snellen y logMAR 


Examen mas breve 


Snellen LogMAR 


Examen mas prolongado 


Mas letras en las lineas 
inferiores inducen 
desequilibrio por efecto 
de «apinamiento» 


Igual numero de letras en 
las diferentes lineas 
evita el efecto de 
«apinamiento» 


El menor numero de 
letras grandes reduce 
la precision con niveles 
bajos de AV 


El mismo numero de letras 
en las lineas de agudeza 
alta y baja aumenta la 
precision con una AV baja 


Algunas letras son mas 
legibles que otras 


Todas las letras son mas o 
menos igual de legibles 


Lineas no compensadas 
entre sf para tener una 
legibilidad uniforme 


Lineas compensadas para 
una legibilidad uniforme 


Distancia de prueba de 
6 m: se requiere una 
habitacion mas grande 
(0 un espejo) 


Distancia de prueba 
de 4 m con muchas 
escalas: se requiere una 
habitaci6n mas pequena 
(o sin espejo) 


Espaciado entre las letras 
y las filas no sistematico 


Espaciado entre letras y 
lfneas ajustado para una 
Optima interaccién de 
contornos 


Menor precision y 
resultados menos 
uniformes, por lo que 
es relativamente poco 
apropiada para la 
investigacion 


Mayor precision y 
resultados mas 
uniformes, por lo que es 
mas apropiada para la 
investigacion 


Sistema de puntuacién 
mas sencillo 


Sistema de puntuacion 
mas complejo 


Facil de realizar 


Mas dificil de realizar 


un MAR de v’ para identificarla. Para la linea de 6/12 (20/40), 

el MAR es de 2; y para la linea de 6/60 (20/200), de 10’. 
© La puntuacién logMAR es simplemente el logaritmo decimal del 
MAR, por lo que al ser el logaritmo de un valor de MAR de 1’ igual 
a cero, la agudeza 6/6 equivale a una logMAR de o. El logaritmo 
de un MAR para 6/60 de 10’ es 1, por lo que 6/60 equivale a una 
agudeza logMAR de 1. El logaritmo de un MAR para 6/12 de 2’ es 
0,301, lo que da un valor logMAR de 0,3. Las agudezas logMAR 
para una agudeza de Snellen superior a 6/6 tienen un valor negativo. 
Como el tamafo de las letras cambia en 0,1 unidades logMAR 
por fila y hay cinco letras en cada fila, puede asignarse un valor 
de 0,02 a cada letra. Por tanto, la puntuacion final puede tener 
en cuenta todas las letras que se han leido correctamente, y la 
prueba no terminara hasta que se lean incorrectamente la mitad 
de las letras de una linea. 


Escalas logMAR 


© Escala de Bailey-Lovie (fig. 14.7). 
© Se usa con una distancia de prueba de 6 m. 


Fig. 14.6 Anotacién de la prueba de proyeccion luminosa O Cada linea dela escala consta de cinco letras, y la separacion entre 


(ojo derecho); el paciente no puede detectar la luz que se 
enfoca al ojo desde los cuadrantes superior y temporal. 


cada letra y cada fila esta en funcion de la anchura y altura de las 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


letras. Una letra 6/6 tiene una altura de 5’ y una anchura de 4° 
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sensibilidad al contraste puede estar reducida, mientras que 

la AV es normal. 
O Por tanto, si un paciente con buena AV refiere sintomas 
- N P R Z visuales (sobre todo con baja iluminacién), la prueba de sen- 
sibilidad al contraste puede ser una forma util de demostrar 
objetivamente un déficit funcional. A pesar de sus ventajas, 


E / KH P V no se ha popularizado su uso en la practica clinica. 


@ Laescala de sensibilidad al contraste de Pelli-Robson se vea1m 


y consta de filas de letras de igual tamafio (frecuencia espacial 

D P N F R de un ciclo por grado), pero con un contraste decreciente de 

0,15 unidades logaritmicas para grupos de tres letras (fig. 14.8). 

R D F U V El paciente va leyendo las filas de letras hasta el grupo de tres 
con el menor contraste que pueda identificar. 

U R Z V H © La prueba con rejillas sinusoidales consiste en que el sujeto 

HNDRVU = vea una secuencia de rejillas con cada vez menos contraste. 
ane Agudeza visual cercana 
gees 5 z La exploracién de la AV cercana puede ser un indicador sensible de 
NUZFE la presencia de una maculopatia. Pueden emplearse diversas escalas 


ne de visidn cercana (incluidas las versiones logMAR y ETDRS) o un 


libro de prueba. El libro o escala se sujeta a una distancia de lectura 
cémoda, y se mide y anota la agudeza cercana. El paciente llevara 


. F : la correccion de lejos que precise mas la adicién para presbicia si 
Fig. 14.7 Escala de Bailey-Lovie. ; wages ; : Bene 
es necesario (normalmente usara sus propias gafas de lectura). Se 


ta el ti 4 ho legibl da oj do yl 
© La distancia entre dos letras adyacentes de la misma fila es pnaeetsc — Be eee ey 
: : . : con ambos ojos a la vez. 
igual a la anchura de las letras de dicha fila, y la distancia 
entre dos filas adyacentes equivale a la altura de la letra de 


la fila inferior de ambas. 


© Los valores de la AV de Snellen y AV logMAR se muestran 
a la derecha e izquierda de las filas, respectivamente. 

@ Existen otras escalas calibradas para una distancia de 4 m. Las 
escalas del ensayo Early Treatment Diabetic Retinopathy Study 
(ETDRS) utilizan filas balanceadas con optotipos de Sloan, 
disefiados para conseguir una legibilidad equivalente para todas 
las letras y filas. Las letras del ETDRS son cuadradas, basadas en 
un patron de 5 X 5, es decir, 5’ X 5’ para las letras equivalentes 
a6/6a6m. 

® Existen escalas computarizadas que presentan las diversas 
escalas de agudeza en monitores, ademas de otras pruebas, 
como la sensibilidad al contraste (v. a continuacién). 


Sensibilidad al contraste 


© Principios. La sensibilidad al contraste mide la capacidad del 
sistema visual para distinguir un objeto respecto de su fondo. 
Para ser visto, un objeto debe ser suficientemente grande, pero 
también tener un contraste suficiente respecto al fondo; una 
letra de color gris claro se vera peor sobre un fondo blanco 
que una letra negra. La sensibilidad al contraste representa un 
aspecto diferente de la funcidn visual al que se explora mediante 
las pruebas de resolucién espacial descritas anteriormente, 
en las que siempre se usan optotipos de gran contraste. 


© Muchas enfermedades reducen tanto la sensibilidad al con- 


traste como la AV, pero, en ciertas circunstancias (p. ej., 


ambliopia, neuropatia 6ptica, algunas cataratas y aberracio- _ Fig. 14.8 Escala de letras para sensibilidad al contraste de 
nes de orden superior), la funcién visual medida mediante Pelli-Robson. 
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Fig. 14.9 Rejilla de Amsler superpuesta a la macula; el punto 
de fijaci6n central de la rejilla probablemente no coincide 
con el centro anatémico de la fovea en esta imagen. 


(Por cortesia de A. Franklin.) 


La rejilla de Amsler evalua los 20° del campo visual centrados en 
la fijacion (fig. 14.9). Se usa principalmente para la deteccién y 
seguimiento de maculopatias, pero también demostrara defectos 
centrales del campo visual de otro origen. Los pacientes con ries- 
go significativo de NVC deben recibir una rejilla de Amsler para 
vigilarse regularmente en casa. 


Graficas 


Existen siete graficas, y todas ellas son cuadrados de 10 cm de lado 

(figs. 14.10 y 14.11). 

© La grafica 1 consiste en una cuadricula blanca sobre un fondo 
negro, que consta en total de 400 cuadraditos de 5 mm. Si se 
mira a 33 cm, cada cuadrado pequefo subtiende un angulo 
de 1°. 

© La grafica 2 es similar a la 1, pero tiene unas lineas diagonales 
que ayudan a la fijacion a los pacientes con un escotoma central. 

© La grafica 3 es idéntica a la grafica 1, pero con cuadricula roja. El 
objetivo de este disefio rojo sobre negro es estimular los conos 
foveales de longitud de onda larga. Se usa para detectar escoto- 
mas cromiaticos sutiles y desaturacion de color en maculopatias 
toxicas, neuropatias dpticas y lesiones quiasmaticas. 

© La grafica 4 consiste solo en puntos aleatorios y se emplea prin- 
cipalmente para distinguir los escotomas de la metamorfopsia, 
ya que no hay forma de que se vea distorsionada. 

© La grafica 5 solo tiene lineas horizontales y sirve para detectar 
la metamorfopsia en meridianos concretos. Es especialmente 
util para evaluar a pacientes con problemas para leer. 

© La grafica 6 es similar a la 5, pero con un fondo blanco y las 
lineas centrales mas proximas entre si, lo que permite una eva- 
luacién mas detallada. 


@ La grafica 7 incluye una fina rejilla central, con casillas que sub- 
tienden un angulo de medio grado, por lo que es mas sensible. 


Técnica 


Las pupilas no deben estar dilatadas, y para evitar un efecto de fotoes- 

trés, los ojos no deben haber sido todavia examinados con la lampara 

de hendidura. Si es necesario, el paciente llevara correccion refractiva 

para la presbicia. La rejilla debe estar bien iluminada y sostenerse a 

una distancia confortable de lectura, idealmente en torno a 33 cm. 

1. Se tapa un ojo. 

2. Se pide al paciente que mire directamente al punto central con 
el ojo descubierto y que, mientras sigue fijando el punto, diga si 
percibe distorsiones u ondas en las lineas de la rejilla. 

3. Recordando al paciente que mantenga la fijacién en el punto 
central, se le pregunta si ve areas borrosas u oscuras en cualquier 
parte de la rejilla. Los pacientes con maculopatias a menudo 
refieren que las lineas estan onduladas, mientras que aquellos 
con neuropatia optica tienden a decir que algunas lineas faltan 
o estan atenuadas, pero sin distorsidén. 

4. Se pregunta al paciente si puede ver las cuatro esquinas y los 
cuatro lados del cuadrado; si no ve una esquina o arista, hay 
que pensar en otros trastornos no maculares, como defectos de 
campo visual glaucomatosos 0 retinosis pigmentaria. 

Se le puede dar al paciente una hoja con la grafica para que dibuje 

cualquier anomalia percibida (fig. 14.12). 


Las reacciones pupilares a la luz suelen ser normales en los ojos con 
maculopatia, aunque patologias extensas, como una gran area de 
NVC, pueden originar un defecto pupilar aferente relativo (DPAR). 
Por el contrario, si se observa un DPAR en casos relativamente leves 
de neuropatia 6ptica asimétrica. 


Fig.14.10 Grafica con rejilla de Amsler. 
(Por cortesia de A. Franklin.) 
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Grafica 2 Grafica 3 


Grafica 4 


Grafica 5 Grafica 6 


Grafica 7 


Fig. 14.11 Grdaficas de Amsler 2-7. 


(Por cortesia de A. Franklin.) 


Fig. 14.12 Representaci6n estilizada de una hoja de registro 
de Amsler con lineas onduladas que indican metamorfopsia 
y un escotoma denso. 


En las maculopatias, la visidn de los colores solo se ve afectada 
de forma proporcional a la pérdida de AV, lo que nuevamente las 
distingue de las neuropatias dpticas, donde una sutil desaturacién 
cromatica es un signo precoz. Una excepcion serian las distrofias 
retinianas hereditarias, como la distrofia de conos. 


Puede producirse una leve hipermetropizacion transitoria en algu- 
nas enfermedades debido a la elevacién de la retina neurosensorial; 
el ejemplo clasico seria la coriorretinopatia serosa central (CSC). 
Una lente de +1 D demostrara este fendmeno. 


Es una nueva técnica de estudio que hasta ahora se habia usado 
principalmente en investigacion, pero que se esta incorporando 
cada vez mas a la practica clinica. Mide la sensibilidad en puntos de 
la retina central minimamente separados, también en pacientes con 
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mala fijacion, y usa un sistema de seguimiento basado en el regis- 
tro de imagen para facilitar las revisiones periddicas, permitiendo 
detectar cambios sutiles. 


Angiografia fluoresceinica del fondo 
de ojo 


Introduccion 


La angiografia fluoresceinica (AGF) solo debe realizarse si sus 
resultados pueden influir en el tratamiento. 
© Fluorescencia. Propiedad de ciertas moléculas de emitir luz 


deomna lone iis cads.he jr Suando se csinulan enone Fig. 14.14 Barrera hematorretiniana externa. MB = membrana 


luz de menor longitud de onda. El pico de excitacién parala gg Bruch: ZO = zonulae occludentes. 


fluoresceina es de unos 490 nm (en la parte azul del espectro), 


que es la longitud de onda de maxima absorcién de energia alteracion de la barrera hematorretiniana interna permite el 

luminosa para este colorante. Las moléculas estimuladas emiten escape de fluoresceina libre y ligada al espacio extravascular 
una luz amarillo verdosa de alrededor de 530 nm (fig. 14.13). (fig. 14.15B). 

© La fluoresceina (fluoresceina sddica) es un colorante naranja © Filtros (fig. 14.16) 
hidrosoluble que, si se inyecta intravenosamente, permanece © Filtro excitador azul cobalto. Filtra la luz blanca que incide 
principalmente en el espacio intravascular (uni6n a proteinas desde la cAmara, de forma que entre en el ojo luz azul que 
plasmaticas > 70%). Se excreta por la orina al cabo de 24-36 h. excita las moléculas de fluoresceina en la circulacién retinia- 

© La AGF consiste en supervisar el paso de fluoresceina a través na y coroidea. 
de las circulaciones retiniana y coroidea tras su inyecci6n intra- oO El filtro barrera verde amarillento bloquea toda la luz azul 
vemOee: reflejada por el ojo, dejando pasar solo la luz verde amari- 

e@ Barrera hematorretiniana externa. Los vasos coroideos prin- Ilenta emitida. 
cipales son impermeables a la fluoresceina, tanto libre como 
ligada. Sin embargo, las paredes de la coriocapilar contienen 
fenestraciones a través de las que las moléculas no ligadas esca- 
pan hacia el espacio extravascular y cruzan la membrana de 
Bruch, pero al alcanzar el EPR son bloqueadas por los complejos 
intercelulares denominados «zonas de oclusién» 0 «zonulae 
occludentes» (fig. 14.14). 

e@ La barrera hematorretiniana interna esta compuesta princi- 
palmente por las zonas de oclusi6n entre las células endoteliales 
de los capilares retinianos, que no pueden ser atravesadas por 
la fluoresceina libre ni ligada a proteinas; la membrana basal 


y los pericitos apenas influyen a este respecto (fig. 14.15A). La 


Excitaci6n 490 530 Emisi6n 


350 400 450 500 550 600 650 700 
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RVC Wilmer 3 Longitud de onda (nm) Fig. 14.15 Barrera hematorretiniana interna. (A) Intacta; 
(B) alterada. E = célula endotelial; MB = membrana basal; 
Fig. 14.13 Excitacién y emisidén de fluoresceina. P = pericito. 
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Filtro de excitacion 


Azul 
465-490 nm 


Filtro barrera 


ws de carga 
acoplada 
(o pelicula) 


Luz blanca 


Fuente de luz 
de la camara 


Dispositivo 


Fig. 14.16 Principios de la angiografia fluoresceinica. 


© La captura de imagenes en las modernas camaras digitales se 

hace con un dispositivo de carga acoplada (CCD, por sus siglas 

en inglés). La digitalizacion permite disponer de las imagenes 

inmediatamente, almacenarlas y acceder a ellas facilmente, 

asi como su manipulacion y retoque. Los aparatos modernos 

también permiten obtener imagenes de alta calidad inyectando 

concentraciones menores de fluoresceina, lo que reduce sus- 

tancialmente la incidencia de reacciones adversas. 

© Contraindicaciones 

© Laalergiaa la fluoresceina es una contraindicacion absoluta, 
y el antecedente de una reaccién grave a cualquier alérgeno 
es una contraindicacion relativa importante. En algunos 
casos puede ser util la profilaxis con un tratamiento anti- 
alérgico previo. 

© Otras contraindicaciones relativas serian la insuficiencia 
renal (se debe usar una dosis menor de fluoresceina), emba- 
razo, asma moderada-grave y cardiopatia significativa. 

© Laalergia alos medios de contraste yodados 0 al marisco no 
es una contraindicacién clara para la AGF ni la angiografia 
con verde de indocianina (AVI). 


Técnica 


Debe contarse con los medios para atender posibles reacciones 

adversas. Esto incluye personal preparado, un carro de paradas que 

contenga farmacos antianafilacticos, una camilla 0 sillén reclinable 

y una papelera en caso de vémitos; las nauseas y vomitos signifi- 

cativos, y probablemente otras reacciones adversas, son hoy en dia 

muchos menos frecuentes gracias a las menores concentraciones de 
fluoresceina necesarias con las modernas camaras digitales. 

e@ Es importante una buena midriasis farmacoldgica para obtener 
imagenes de alta calidad; las opacidades de medios como las 
cataratas pueden reducir la calidad de las fotografias. 

© Se explica el procedimiento al paciente, que debe firmar un 
consentimiento informado. Es importante mencionar los efectos 


adversos comunes y graves (tabla 14.2), sobre todo la coloracién 
universal de la piel y la orina. Como se ha indicado anteriormen- 
te, las reacciones adversas son en la actualidad mucho menos 
frecuentes. 

El paciente debe sentarse comodamente delante del retindgrafo 
y se tomaran fotografias en color, aneritras (con luz incidente 
verde, para resaltar los detalles rojos) y de autofluorescencia 
segun interese. 

Se inserta una canula intravenosa; suele preferirse una canula 
estandar mas que una aguja alada («palomilla») menos segura. 
Tras la canulacion, se irrigara la via con suero fisioldgico para 
comprobar que es permeable y descartar que haya extravasa- 
cion. 

Se carga fluoresceina, normalmente 5 ml de solucién al 10%, 
en una jeringa y se inyecta durante unos 5-10 s, con cuidado de 
romper la vena canulada (fig. 14.17). 

La administracion oral de una dosis de 30 mg/kg es una alter- 
nativa si no puede obtenerse un acceso venoso 0 el pacien- 


Tabla 14.2 Efectos adversos en la angiografia 
fluoresceinica 


Coloraci6n de la piel y la orina (constante) 
Extravasacion del colorante inyectado, lo que provoca 
una reaccion local dolorosa (se trata con compresas 
frias) 

Ndauseas, vomitos (actualmente poco frecuentes con 
concentraciones mas bajas de fluoresceina) 

Prurito, exantema 

Estornudos, ataque de asma 

Episodio vasovagal o sincope (normalmente por 
ansiedad, pero a veces por cardiopatia isquémica) 
Reacciones anafilacticas y anafilactoides (1 cada 
2.000 angiogramas) 

Infarto de miocardio (extremadamente raro) 

Muerte (1 caso cada 220.000 en el estudio mas 
extenso) 
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Tiempo en 
segundos 


Tiempo de circulacioén 
brazo-retina 


Fig. 14.17 Inyeccidn y circulaci6n de fluoresceina. 


te lo rechaza; un vial de 5 ml de fluoresceina sddica al 10% 
(100 mg/ml) contiene 500 mg, y las fotografias deben realizarse 
a los 20-60 min tras la ingestion. 

© Se toman fotos a intervalos de 1-2 s inicialmente para capturar 
las importantes fases de transito precoz, empezando 5-10 s des- 
pués de la inyeccién, y reduciendo gradualmente la frecuencia 
en las fases sucesivas. 

@ En casos de patologia monocular, deben tomarse imagenes de 
control del otro ojo, normalmente tras haber fotografiado la fase 
de transito inicial en el ojo afectado. 

© Si esta indicado, pueden realizarse fotografias hasta los 
10-20 min. 

© Las imagenes estereoscdpicas pueden ayudar a demostrar una 
elevacion, y suelen adquirirse moviendo la camara manual- 
mente a un lado y otro o bien mediante un dispositivo especial 
(un estéreo-separador) para ajustar la imagen; en realidad son 
«seudoestereoscopicas», ya que para obtener una auténtica ima- 
gen estereoscopica habria que realizar fotografias simultaneas 
desde diferentes angulos. 


Fases angiograficas 


La fluoresceina entra en el ojo a través de la arteria oftalmica, 
pasa a la circulacion coroidea por las arterias ciliares posteriores 
cortas y a la circulaci6n retiniana a través de la arteria central de la 
retina (fig. 14.18); la circulacion coroidea se llena aproximadamente 
1s antes que la retiniana. Normalmente, los detalles precisos de 
la circulacion coroidea no son discernibles, principalmente por la 
rapida extravasacion de la fluoresceina libre desde la coriocapilar; 
ademas, la melanina de las células del EPR también bloquea la 
fluorescencia coroidea. El angiograma consta de las siguientes 
fases solapadas: 
© Fase coroidea (prearterial). Empieza tipicamente 9-15 s después 
de la inyeccidn del colorante (algo mas en los pacientes con mala 
circulacion general) y se caracteriza por un patron de relleno 
parcheado de la coroides debido al escape de fluoresceina libre 
desde la coriocapilar fenestrada. Si hay una arteria ciliorretinia- 
na, se llenard en esta fase, porque deriva de la circulacion ciliar 
posterior (fig. 14.19A). 
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Fig. 14.18 Entrada de la fluoresceina al ojo. 


e Fase arterial. Empieza alrededor de 1s después del comienzo de 
la fluorescencia coroidea, y muestra el relleno de las arteriolas 
retinianas mientras continua el llenado coroideo (fig. 14.19B). 
@ Fase arteriovenosa (capilar). Muestra el Ilenado de las arterias 
y capilares, asi como un flujo laminar precoz en las venas, en 
las que el colorante parece cubrir la pared venosa dejando una 
banda axial hipofluorescente (fig. 14.19C). Este fendmeno refleja 
el drenaje inicial desde los capilares del polo posterior que relle- 
nan los margenes venosos, asi como el perfil de velocidad de los 
vasos pequefios, con un flujo de plasma mas rapido junto a la 
pared vascular, donde la concentracion de células es mas baja. 
© Fase venosa. El flujo venoso laminar (fig. 14.19D) progresa hasta 
el llenado completo (fig. 14.19E), y la fluorescencia arterial se 
reduce en la fase venosa tardia. El maximo relleno de los capi- 
lares perifoveales se produce al cabo de 20-25 s en un paciente 
con funcion cardiovascular normal, y por lo general se completa 
el primer paso de la circulacién de fluoresceina hacia los 30 s. 
@ Fase tardia (de recirculacién). Demuestra los efectos de la 
recirculacion continuada, dilucion y eliminacion del colorante. 
En cada nuevo ciclo, la intensidad de la fluorescencia se va 
atenuando, aunque la papila optica muestra tincion (fig. 14.19F). 
Al cabo de unos 10 min, la fluoresceina ha desparecido de la 
circulacién retiniana. 
© Elaspecto oscuro de la fovea (fig. 14.20A) se debe a tres factores 
(fig. 14.20B): 
© Ausencia de vasos sanguineos en la ZAF. 
© Bloqueo de la fluorescencia coroidea de fondo por la alta 
densidad de pigmento xantdfilo en la fovea. 

O Bloqueo dela fluorescencia de fondo por las células del EPR 
dela fovea, que son mas grandes y contienen mayor cantidad de 
melanina y lipofuscina que en el resto de la retina. 


Causas de hiperfluorescencia 


© Las sustancias autofluorescentes absorben luz azul y emiten 
luz verde amarillenta de modo similar a la fluoresceina, pero 
mucho mas débilmente. La autofluorescencia puede detectarse 
en las retinografias estandar colocando los filtros de excitacion 
y barrera; algunas camaras digitales modernas poseen una 
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Fig. 14.19 Angiografia fluoresceinica normal. (A) La fase coroidea muestra relleno coroideo en parches, asi como Ilenado de 
una arteria ciliorretiniana; (B) la fase arterial revela relleno de la coroides y las arterias retinianas; (C) la fase arteriovenosa 
(capilar) pone de manifiesto Ilenado arterial completo y flujo venoso laminar precoz; (D) la fase venosa precoz indica un 
evidente flujo venoso laminar; (E) la fase venosa intermedia presenta Ilenado venoso casi completo; (F) la fase tardia (de 
recirculaci6n) muestra fluorescencia mas débil con tincidn de la papila dptica. 
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mayor capacidad de detectar la autofluorescencia, aunque la 
técnica de imagen mas eficaz para esto es la oftalmoscopia por 
laser de barrido. Las lesiones autofluorescentes clasicamente 


incluyen las drusas de la cabeza del nervio dptico (fig. 14.21) y 
el hamartoma astrocitico, pero con la disponibilidad cada vez 


Xantofilo 


Fig. 14.21 Imagen de AFF que muestra drusas de la papila 
Optica. 


Ley..| I Ray 


Fig. 14.20 (A) ASpecto oscuro de la fovea en la AGF; (B) factores anatémicos causantes (v. texto). 


mayor de tecnologia de alta sensibilidad, se han identificado 
los patrones asociados a una gran variedad de patologias del 
segmento posterior. 
La seudofluorescencia es producida por la luz visible no fluores- 
cente que se refleja antes de la inyeccién de fluoresceina; esta luz 
atraviesa los filtros debido al solapamiento de las longitudes de onda 
que pueden pasar por los filtros de excitacion y luego de barrera. 
Es mas evidente a medida que se van desgastando los filtros. 
El aumento de la fluorescencia puede ser causado por: 
a) mayor visualizacion de la densidad de fluoresceina normal, 
o b) aumento del contenido de fluoresceina en los tejidos. 
Un defecto ventana se debe a atrofia 0 ausencia de EPR 
-como en la degeneracion macular asociada a la edad atréfica- 
(fig. 14.22A), agujeros maculares de espesor total, desgarros del 
EPR y algunas drusas. Esto permite visualizar la fluorescencia 
coroidea de fondo normal, caracterizada por hiperfluores- 
cencia muy precoz que aumenta de intensidad y luego se va 
disipando sin cambios de tamafo ni forma (figs. 14.22B y C). 
La acumulacion en un espacio anatémico ocurre debido a 
alteracién de la barrera hematorretiniana externa (zonas de 
oclusién del EPR): 
oO Enelespacio subretiniano, por ejemplo, CSC (fig. 14.23A). Se 
caracteriza por hiperfluorescencia precoz, que, como el filtro 


Fig. 14.22 Hiperfluorescencia causada por defectos ventana secundarios a degeneraci6n macular asociada a la edad de tipo 
seco. 
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hiperfluorescencia precoz (fig. 14.24B) que aumenta de 
intensidad, pero no de tamaiio (fig. 14.24C). 

La extravasacion de colorante se caracteriza por hiperfluores- 

cencia bastante precoz, que aumenta con el tiempo en drea e 

intensidad. Se produce por alteracién de la barrera hemato- 

rretiniana interna debido a: 

© Disfuncion o pérdida de las zonas de oclusién existentes en 
el endotelio vascular, como en la retinopatia diabética (RD) 
de fondo, oclusién venosa retiniana (OVR), edema macular 
cistoide (EMC; fig. 14.25A) y papiledema. 

oO Ausencia primaria de zonas de oclusion en el endotelio 
vascular, como en la NVC, RD proliferativa (fig. 14.25B), 
tumores y ciertas anomalias vasculares, como la enfermedad 
de Coats. 

La tincién es un fendmeno tardio consistente en retencidn pro- 

longada de colorante en ciertas estructuras, como drusas, tejido 

fibroso, esclera expuesta y papila Optica normal (v. fig. 14.19F), 
que se ve en fases tardias del angiograma, sobre todo después de que 
el colorante haya abandonado la circulacién coroidea y retiniana. 


Causas de hipofluorescencia 


La reduccion o ausencia de la fluorescencia puede deberse a: 


a) obstruccién dptica (bloqueo) de la densidad normal de fluores- 


ceina (fig. 14.26), o b) perfusion insuficiente de los tejidos (defecto 


de relleno). 


Bloqueo de la fluorescencia retiniana. Las lesiones prerreti- 
nianas, como las hemorragias, bloquearan toda la fluorescencia 
(fig. 14.27). 

El ocultamiento de la fluorescencia coroidea de fondo permite 

que persista la fluorescencia de los vasos retinianos superficiales: 

© Lesiones retinianas mas profundas, por ejemplo, hemo- 
rragias intrarretinianas, exudados densos. 

O Lesiones subretinianas o bajo el EPR, por ejemplo, sangre 
(fig. 14.28). 

o Aumento de la densidad del EPR, por ejemplo, hipertrofia 
congénita (fig. 14.29). 

O Lesiones coroideas, por ejemplo, nevos. 

Los defectos de relleno pueden deberse a: 

O Oclusién vascular, que puede afectar a las arterias, venas o 
capilares retinianos (pérdida de capilares; fig. 14.30A), oa la 
circulacién coroidea. La AGF se usa a veces para demostrar 
defectos de llenado en la cabeza del nervio 6ptico, como en 
la neuropatia dptica isquémica anterior. 

© Pérdida del lecho vascular, como en la degeneracién midpica 
y la coroideremia (fig. 14.30B). 


Fig. 14.23 Hiperfluorescencia causada por acumulacion 
de colorante en el espacio subretiniano en una 
coriorretinopatia serosa central. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. B y C.) 


Analisis sistematico del angiograma 
fluoresceinico 


La AGF debe interpretarse metddicamente para conseguir la mayor 


responsable, tiende a ser pequeiia (fig. 14.23B). Se aumenta 
lentamente de intensidad y extension, y el area maxima esta 
relativamente bien definida (fig. 14.23C). 

En el espacio sub-EPR, como en el desprendimiento del 
epitelio pigmentario (DEP; fig. 14.24A). Se caracteriza por 


precision diagnéstica. 


1. 


2. 


3. 


Deben tenerse presentes los hallazgos clinicos, incluyendo la edad 
y sexo del paciente, antes de valorar las imagenes. 

Tener en cuenta si se han tomado imagenes del ojo derecho, 
izquierdo o ambos. 

Observar las imagenes en color y aneritra y la presencia de cual- 
quier seudofluorescencia 0 autofluorescencia previas a la inyeccion. 
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Fig. 14.24 Hiperfluorescencia causada por acumulaci6n de colorante en el espacio bajo el epitelio pigmentario retiniano (EPR) 
en un desprendimiento del EPR. 


Fig. 14.25 Causas de hiperfluorescencia debida a exudacion. (A) Edema macular cistoide; (B) retinopatia diabética proliferativa 
que muestra exudacion de neovasos ostensibles en la arcada macular inferior. 
(Por cortesia de P Gili - fig. A; S. Chen - fig. B.) 


4. Mirar las imagenes tras la inyeccién y comprobar si es normal el problematico. En la primera revisién, hay que buscar signos 
tiempo total de llenado, sobre todo el tiempo de transito brazo-ojo. diagnosticos caracteristicos, sobre todo si son patognomonicos, 
5. Repasar brevemente la secuencia ordenada de imagenes de cada como un patron de llenado en encaje o una imagen «en humo 
ojo por separado, concentrandose inicialmente en el ojo con de chimenea» (v. mas adelante). 
mayor numero de fotografias, ya que probablemente sera el mas 6. Revisar mas detenidamente la secuencia de cada ojo, observando 


la evolucién de cualquier aspecto destacado en el primer repaso 
y describiendo cualquier otro hallazgo aplicando metédicamente 


Pigmento Material Sangre las causas de hiperfluorescencia e hipofluorescencia descritas 
anormal anteriormente. 
Exudado ici 
Xantofilo ) 
Introduccion 
Lipofuscina 
© Ventajas respecto ala AGF. Aunque la AGF es un método 
Hiperplasia excelente para estudiar la circulacion retiniana, es de poca uti- 
del EPR lidad para definir los vasos coroideos, debido principalmente al 


bloqueo por parte del EPR. Sin embargo, la luz casi infrarroja 


empleada en la AVI penetra a través de pigmentos oculares, 


como la melanina y el xantofilo, asi como de exudados y capas 
Fig. 14.26 Causas de bloqueo de la fluorescencia. finas de sangre subretiniana, lo que hace que esta técnica sea 
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Bloqueo jj) | 


Fig. 14.27 Hipofluorescencia; ocultamiento de todas las senales, incluidas las de los vasos retinianos, por una hemorragia 
prerretiniana. MLI = membrana limitante interna. 


lslstelsielsisleterttslsls]s]S[e]sie] 


Bloqueo 


Fig. 14.29 Hipofluorescencia causada por bloqueo de la 
fluorescencia de fondo por hipertrofia congénita del epitelio 
pigmentario retiniano. 


Fig. 14.28 Hipofluorescencia; bloqueo por hemorragia 
subretiniana e intrarretiniana, con conservacion de la senal 
de los vasos retinianos. 

(Por cortesia de S. Chen.) 
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Fig. 14.30 Hipofluorescencia causada por defectos de 
llenado. (A) Pérdida de capilares en la retinopatia diabética; 
(B) coroideremia. 

(Por cortesia de C. Barry - fig. B.) 


Luz infrarroja 


mas adecuada para visualizar la coroides. Un factor afiadido es 
que alrededor del 98% de las moléculas de verde de indocianina 
se unen a proteinas plasmaticas (sobre todo albumina), una 
proporcién considerablemente mayor que la fluoresceina; por 
eso, como las fenestraciones de la coriocapilar son impermea- 
bles a las moléculas proteicas mas grandes, la mayoria del verde 
de indocianina queda retenido dentro de los vasos coroideos. 
Ademias, la luz infrarroja se dispersa menos que la luz visible, 
lo que hace que la AVI obtenga mejores resultados que la AGF 
en ojos con opacidad de medios. 

Captura de imagenes. La fluorescencia del verde de indocianina 
es 25 veces menor que la de la fluoresceina, por lo que la AVI 
digital moderna usa una captura de imagenes videoangiogra- 
fica de alta sensibilidad mediante una camara adaptada a este 
fin. Tanto los filtros de excitacién (805 nm) como de emisién 
(835 nm) estan ajustados para longitudes de onda infrarrojas 
(fig. 14.31). Una alternativa son los sistemas de oftalmoscopia 
por laser de barrido (OLB), que proporcionan imagenes de gran 
contraste con menos dispersion luminosa y adquisicién mas 
rapida de imagenes, y permiten grabar videos de AVI de alta 
calidad. 

La técnica es similar a la de la AGF, pero con mayor énfasis en 
la adquisicién de imagenes tardias (hasta alrededor de 45 min) 
que en la AGF. Se usa una dosis de 25-50 mg en 1-2 ml de agua 
para inyeccion. 

Fases de la AVI: i) precoz, hasta 60 s tras la inyeccidn; ii) fase 
intermedia inicial, de 1-3 min; iii) fase intermedia tardia, a los 
3-15 min, y iv) fase tardia, hasta los 15-45 min (fig. 14.32). 


Reacciones adversas 


La AVI suele tolerarse mejor que la AGF. 

@ Las nauseas, los vomitos y la urticaria son raras, pero la inci- 
dencia de anafilaxis es aproximadamente igual que en la AGF. 

© Las reacciones graves son excepcionalmente raras. El verde de 
indocianina contiene yodo, por lo que no debe darse a pacientes 

Filtro de 


790-805 nm excitacién Luz blanca (con infrarrojo) @) 


k 


Haz de laser 


Fuente de luz 
de la camara u 


Verde de indocianina en los vasos retinianos y coroideos oftalmoscopio con 


Filtro 


Li 


laser de barrido 


barrera Andlisis digital 
e imagen en pantalla 


Fig. 14.31 Principios de la angiografia con verde de indocianina. 


, 


835 nm 
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Fig. 14.32 Angiograma con verde de indocianina normal. (A) Fase precoz (hasta 60 s postinyeccién) que muestra claramente 
las arterias coroideas, asf como la mala perfusion precoz de la zona divisoria de irrigaci6n coroidea adyacente a la papila; 
(B) fase intermedia temprana (1-3 min) que revela las venas coroideas mas ostensiblemente, asi como vasos retinianos; 
(C) fase intermedia tardia (3-15 min) que presenta los vasos coroideos desdibujados, aunque los vasos retinianos siguen 
siendo visibles; también hay tincidn tisular difusa; (D) fase tardia (15-45 min) que pone de manifiesto los vasos coroideos 
hipofluorescentes y atenuacion gradual de la hiperfluorescencia difusa. 

(Por cortesia de S. Milewski.) 


alérgicos al yodo o posiblemente a los mariscos; existen prepa- 
rados sin yodo como el verde de infracianina. 

@ LaAVlesta relativamente contraindicada en caso de enfermedad 
del higado (la excrecion es hepatica) y, al igual que en la AGE, en 
pacientes con antecedentes de una reaccién grave a cualquier 
alérgeno, asma moderada 0 grave y cardiopatia significativa. No 
se ha establecido su seguridad durante el embarazo. 


Diagnostico 


Se muestran ejemplos de imagenes patoldgicas al estudiar cada 
enfermedad cuando sea relevante. 
© = Hiperfluorescencia 
© Defecto ventana similar al visto en la AGF. 
oO Exudacién de los vasos retinianos 0 coroideos (fig. 14.33), 
la cabeza del nervio dptico o el EPR; esto da lugar a tincién 


tisular o almacenamiento. 


© Vasos retinianos 0 coroideos anormales con morfologia _ Fig. 14.33 Imagen de AVI que muestra hiperfluorescencia por 
pdlipos y exudaci6n en la vasculopatia coroidea polipoidal. 


andmala (v. fig. 14.33) 0 que muestran mayor fluorescencia 
(Por cortesia de S. Chen.) 


de lo normal. 
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CAPITULO 
Maculopatias adquiridas 


Fig. 14.34 TCO. (A) Angulo de la cdmara anterior; (B) imagen de dominio espectral de la macula: CCG = capa de células 
ganglionares; CFN = capa de fibras nerviosas; CNE = capa nuclear externa; CNI = capa nuclear interna; CPE = capa 
plexiforme externa; CPI = capa plexiforme interna; EPR = epitelio pigmentario retiniano; MLE = membrana limitante externa; 
SI/SE = uni6n de los segmentos internos y externos de los fotorreceptores. 


(Por cortesia de J. Fujimoto - fig. B.) 


© Hipofluorescencia 

© Bloqueo de fluorescencia. El pigmento y la sangre son causas 
evidentes, pero la fluorescencia también la pueden bloquear 
la fibrosis, los infiltrados, los exudados y el liquido seroso. 
Un fendmeno que conviene resaltar es que, a diferencia de lo 
que se observa en la AGF, el DEP se ve predominantemente 
hipofluorescente en la AVI. 

oO Defecto de llenado debido a obstruccion o pérdida de vasos 
coroideos 0 retinianos. 


Indicaciones 


© Vasculopatia coroidea polipoidal (VCP): la AVI es bas- 
tante superior a la AGF para el estudio de esta enfermedad 
(v. fig. 14.33). 

© Degeneracién macular asociada ala edad (DMAE) exudativa. 
La AGF convencional sigue siendo el método primario de eva- 
luacion, pero la AVI puede ser un complemento valioso, sobre 
todo si se sospecha VCP. 

© Coriorretinopatia serosa central crénica, en la que a menudo 
resulta dificil interpretar las areas de exudacién en la AGE Sin 
embargo, la AVI muestra escape coroideo y la presencia de vasos 
coroideos dilatados. Ademas, a menudo se visualizan mediante 
AVI lesiones previamente no identificadas en otras partes del 
fondo de ojo. 

© Uveitis posterior. La AVI puede aportar informacion adicional 
ala dela AGF util para el diagnéstico y para conocer la exten- 
sion de las lesiones. 


© Los tumores coroideos pueden ser estudiados mediante AVI, 
pero para su diagnéstico sigue siendo mas importante la valo- 
racion clinica. 

© Las roturas en la membrana de Bruch, como las estrias de laca 
o las estrias angioides, se definen mejor mediante AVI que con 
AGF. 

@ Sila AGF esta contraindicada. 


Tomografia de coherencia Optica 


Introduccion 


La tomografia de coherencia éptica (TCO) es una técnica de ima- 
gen no invasiva y sin contacto que proporciona imagenes de alta 
resolucion de cortes transversales del segmento posterior. También 
se esta usando cada vez mas para el estudio del segmento anterior 
(TCO-SA; fig. 14.34A). La TCO es similar a la ecografia en modo B, 
pero se basa en la interferometria de luz casi infrarroja mas que 
en ondas sonoras, y las imagenes se crean por anilisis de la inter- 
ferencia entre las ondas de referencia reflejadas y aquellas refle- 
jadas por los tejidos. La mayoria de los aparatos en la actualidad 
usan tecnologia de dominio espectral o Fourier, en la que se ha 
eliminado el movimiento mecanico necesario para la adquisicion 
de imagenes usado por las maquinas mas antiguas de «dominio 
temporal», y la informacién de cada punto en un barrido en modo A 
se recoge simultaneamente, acelerando la adquisicion de datos y 
mejorando la resolucién. Nuevas modalidades prometedoras serian 
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wyts) Degeneracion macular asociada a la edad 


la TCO swept-source (TCO-SS), que puede adquirir imagenes a 


mucha mayor velocidad con resolucién extremadamente alta de 
los elementos retinianos y mejor visualizacién en profundidad; la 
definicion de la coroides esta mejorando rapidamente. La llamada 
«Optica adaptativa» permite corregir las aberraciones Opticas de 
orden superior para mejorar considerablemente la resolucion, y las 
aplicaciones de TCO de campo amplio, intraoperatoria, funcional 
y Doppler (medicion del flujo sanguineo) pueden ser de utilidad 
clinica en el futuro. 


Aplicaciones 


©@ Macula. El diagnostico y el seguimiento de la patologia macular 
han experimentado una revolucion con la llegada de la TCO, 
por ejemplo, en DMAE, maculopatia diabética, agujero macular, 
membrana epirretiniana y traccion vitreomacular, CSC y OVR. 

© Glaucoma. La disponibilidad creciente de TCO en las consultas 
de oftalmologia para el estudio de las enfermedades médicas de 
la retina ha contribuido a que cada vez se emplee mas como 
complemento a la valoraci6n clinica y perimétrica del glaucoma. 

© Desprendimiento de retina. Diferencia entre el desprendimien- 
to de retina y la retinosquisis. 

©@ La TCO del segmento anterior tiene un grupo creciente de 
aplicaciones clinicas, como en la sospecha de glaucoma por 
cierre angular y el andlisis corneal (paquimetria, antes y después 
de operaciones refractivas, diagnéstico y seguimiento). 


Aspecto normal 


Las estructuras de alta reflectividad pueden representarse en una 
imagen seudocromatica con color rojo, las de reflectividad inter- 
media, de color verde a amarillo, y las poco reflectantes, de color 
azul-negro. Pueden definirse estructuras retinianas finas, como 
la membrana limitante externa y la capa de células ganglionares 
(fig. 14.34B). Proporciona informacion cuantitativa detallada sobre 
el grosor retiniano, que se muestra numéricamente y en mapas 
topograficos seudocromaticos; pueden construirse imagenes tri- 
dimensionales y estudiar las diferentes capas retinianas en relieve 
(fig. 14.35). 


Autofluorescencia del fondo de ojo 


La técnica de imagen de autofluorescencia del fondo de ojo (AFF) 
emplea un retindgrafo de alta sensibilidad 0 un oftalmoscopio con 
laser de barrido para visualizar la lipofuscina acumulada en el EPR. 
Aun no se ha definido con claridad su papel en el abordaje clinico de 
las maculopatias y otras enfermedades. Puede ser util, por ejemplo, 
para demostrar una maculopatia mas extensa de lo que se ve clini- 
camente, determinar la causa de una mala AV no explicada 0 esta- 
blecer la raz6n de sintomas visuales acusados a pesar de una buena 
agudeza. Se ha sugerido que podria tener mayor utilidad clinica en el 
futuro para el tratamiento de la DMAE seca una vez que se disponga 
de terapias eficaces. Un hallazgo fundamental puede ser que la AFF 
en pacientes con atrofia geografica (v. mas adelante) muestra areas 
definidas de autofluorescencia en los bordes de progresion de la 
lesion que parecen preceder a la desaparicion de la retina (fig. 14.36); 
se cree que la hiperautofluorescencia normalmente indica estrés del 
EPR. La autofluorescencia se ha comentado anteriormente. 


Imagen de campo amplio 


Actualmente se han comercializado diversos aparatos de imagen 
de alta resolucién y campo amplio (también llamada «de campo 
ultraamplio»), capaces de capturar vistas de aproximadamente el 
80% del area de la retina en una sola imagen; algunos permiten 
realizar AFF y AGF (fig. 14.37; véase especialmente el capitulo 16), 
y pueden aportar informacion adicional extremadamente valiosa. 


DEGENERACION MACULAR ASOCIADA 


A LA EDAD 


Introduccion 


La degeneracién macular asociada a la edad (DMAE) es un tras- 
torno degenerativo que afecta a la macula. Se caracteriza por la 
presencia de hallazgos clinicos especificos, incluyendo drusas y 
cambios del EPR, en ausencia de otras enfermedades. Las fases 
avanzadas de la enfermedad se asocian a deterioro de la visién. 


Clasificacion 


© Convencionalmente, la DMAE se ha dividido en dos tipos 
principales: 

oO La DMAE seca (no exudativa, no neovascular) es la forma 
mas frecuente, y representa alrededor del 90% de los casos 
diagnosticados. La atrofia geografica (AG) es la fase avanzada 
de la DMAE seca; algunos autores proponen reservar el 
término «DMAE seca» a la AG y no aplicarlo en estadios 
precoces de DMAE. 

o La DMAE htmeda (exudativa, neovascular) es mucho 
menos frecuente que la seca, pero se puede progresar mas 
rapidamente a una pérdida grave de vision. Sus manifes- 
taciones principales son la NVC y el DEP, aunque en afios 
recientes muchos autores han incluido al menos otras dos 
enfermedades, la proliferacién angiomatosa retiniana (PAR) 
y la VCP en el cajon de la DMAE neovascular. 

© Uncomité de consenso de expertos ha propuesto recientemen- 
te una clasificacion clinica de la DMAE (tabla 14.3). 


Epidemiologia 


@ LaDMAEes la causa mas comun de pérdida visual irreversible 
en los paises industrializados. En los EE. UU., es responsable 
de cerca del 54% de los casos de pérdida visual grave (peor de 
6/60 en el ojo mejor) en blancos, el 14% en hispanos y el 4% 
en negros. La prevalencia aumenta con la edad, y son raros los 
casos sintomaticos en pacientes menores de 50 afios. 

@ Enel Reino Unido, el deterioro visual significativo (agudeza 
binocular igual 0 peor a 6/18) por DMAE afecta a alrededor del 
4% de la poblacion mayor de 75 afios y del 14% de los mayores de 
90 afios, y el 1,6% de los mayores de 75 afios tienen una agudeza 
binocular inferior a 6/60. 

© Los pacientes con DMAE avanzada en un ojo, o incluso con 
pérdida de vision moderada por DMAE no avanzada en un ojo, 
tienen aproximadamente un 50% de probabilidades de sufrir 
DMAE avanzada en el otro ojo antes de 5 aitos. 
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Fig. 14.35 Hoja de impresiédn de una TCO que muestra cortes transversales, medicién del grosor retiniano y reconstrucci6n 
tridimensional de diversas capas retinianas en un paciente con una membrana epirretiniana macular y la consiguiente 
pérdida de la depresi6n foveal. 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 
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Tabla 14.3 Clasificacion clinica de la degeneracion 
macular asociada a la edad (DMAE) 


Sin cambios seniles | Sin drusas 
aparentes Sin anomalias pigmentarias de 
DMAE 
Cambios seniles Solo drusitas 
normales Sin anomalias pigmentarias de 
DMAE 
DMAE incipiente Drusas medianas (> 63 wm, pero 
< 125 pm) 
Sin anomalias pigmentarias de 
DMAE 
DMAE intermedia Drusas grandes (> 125 wm) 
Cualquier anomalia pigmentaria 
de DMAE 
DMAE avanzada DMAE neovascular o cualquier 
grado de atrofia geografica 
Fig. 14.36 Hiperautofluorescencia de las areas de avance de Anomalias pigmentarias: cualquier alteracién hiperpigmentaria o 
la atrofia geografica. hipopigmentaria asociada a drusas medianas o grandes que no se debe a otra 


(Por cortesia de S. Chen.) enfermedad conocida. 


Drusitas: nuevo término propuesto para las drusas pequefas (< 63 jum). 


El tamafio de las drusas puede estimarse comparandolas con el didmetro 
de aproximadamente 125 «um de una vena retiniana en el borde de la papila 
Optica. 


Factores de riesgo 


@ Herencia. La historia familiar es importante; el riesgo de 


La DMAE es de etiologia multifactorial y se cree que responde a DMAE es hasta el triple si un pariente de primer grado padece 
una compleja interaccion entre factores poligénicos, de estilo de la enfermedad. Se han identificado muchas variantes gené- 
vida y ambientales. ticas como posibles factores de riesgo o proteccién frente a 
© La edad es el principal factor de riesgo. DMAE, como el gen del factor H del complemento, CFH, que 
@ Raza. La DMAE avanzada es mas frecuente en individuos ayuda a proteger a las células de la lesion mediada por el com- 

blancos que en los de otras razas. plemento, y el riesgo de DMAE es varias veces superior en los 


Fig. 14.37 Imagen de campo amplio. (A) Retinografia en color de drusas periféricas; (B) AGF en la coriorretinopatia serosa central. 
(Por cortesia de S. Chen.) 
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homocig6ticos con un polimorfismo de nucledtido unico (SNP) 
especifico y el gen ARMSz en el cromosoma 10. También se cree 
que son importantes varios genes relacionados con el metabolis- 
mo de los lipidos. 

E] tabaquismo practicamente duplica el riesgo de DMAE. 

© La hipertension y otros factores de riesgo cardiovascular 
podrian estar asociados. 

© Factores dietéticos. Una alta ingesta de grasa y la obesidad 
pueden favorecer la DMAE, y el consumo elevado de antioxi- 
dantes tiene un efecto protector en ciertos grupos (v. a conti- 
nuacion). 

@ El acido acetilsalicilico podria aumentar el riesgo de DMAE 
neovascular. Aunque no hay datos concluyentes, si una persona 
de alto riesgo requiere un tratamiento antiagregante, parece 
prudente administrar un farmaco alternativo al acido acetilsa- 
licilico. 

© Otros factores que podrian influir serian la cirugia de catarata, 
el color del iris azul, la exposicion solar excesiva y el sexo feme- 
nino, aunque su efecto es mas dudoso. 


Drusas 


Histopatologia 


Las drusas son depdsitos extracelulares localizados en la interfase 
entre el EPR y la membrana de Bruch (fig. 14.38A). Estan com- 
puestas por gran variedad de sustancias, y parece que derivan de 
procesos inmunitarios y metabdlicos en el EPR. No se conoce bien 
su papel exacto en la patogenia de la DMAE, pero esta se relaciona 
claramente con el tamaiio de las lesiones y la presencia 0 ausencia 
de anomalias pigmentarias asociadas. Las drusas asociadas a la edad 
son raras antes de los 40 afios, pero se ven a menudo en la sexta 
década. Su distribucion es muy variable, y pueden estar confinadas 
en la fovea, rodearla o formar una banda alrededor de la periferia 
macular. También pueden verse en el fondo periférico y medio- 
periférico (v. capitulo 16). 


Cuadro clinico 


Existe una fuerte correlacién entre el tamafio de las drusas 

(figs. 14.38B-E) y el riesgo de sufrir DMAE avanzada al cabo de 

5 anos. 

© Las drusas pequefias (drusitas), a veces denominadas «drusas 
duras», tipicamente bien definidas y de color blanco amarillento, 
miden por definicion < 63 tm de diametro, esto es, menos de 
la mitad del grosor de una vena retiniana en el borde papilar. 
Su presencia como unico hallazgo probablemente comporta 
poco aumento del riesgo de pérdida visual, a menos que vayan 
acompaniadas de anomalias pigmentarias. 

© Las drusas medianas son depdsitos focales blanco amarillentos 
bien definidos a nivel del EPR que miden entre 63 y 125 wm. Si 
no se asocian a anomalias pigmentarias, solo aumentan muy 
ligeramente el riesgo de progresién a DMAE avanzada a los 5 
afios, pero este riesgo alcanza el 10% cuando se observan ano- 
malias pigmentarias en ambos ojos. 

© Las drusas grandes son lesiones profundas de la retina, peor 
definidas y blanco amarillentas, que miden mas de 125 pm 


CAPITULO 


Maculopatias adquiridas 


de didmetro; a veces se denominan también «drusas blan- 
das» (v. fig. 14.38B). Al ir creciendo y hacerse mas abundan- 
tes (v. figs. 14.38C y D), su coalescencia puede dar lugar a una 
elevacion localizada del EPR o «desprendimiento drusoide 
del EPR» (v. a continuacién). La presencia de drusas grandes 
en ambos ojos se asocia a un 13% de riesgo de progresion a 
DMAE avanzada a los 5 afios, pero, si ademas hay anomalias 
pigmentarias bilaterales, el riesgo se incrementa hasta cerca 
del 50%. 

© Puede producirse una calcificacién distrofica en todos los tipos 
de drusas. 

© Anomalias pigmentarias. La hiperpigmentacion e hipopigmen- 
tacidn (v. fig. 14.38E) no debidas a otras enfermedades retinianas 
se asocian a una probabilidad significativamente mayor de 
evolucién a DMAE avanzada con pérdida de vision. 


Tomografia de coherencia optica 


Las drusas medianas y grandes se ven como nodulos irregulares muy 
reflectantes bajo el EPR, localizados sobre o dentro de la membrana 
de Bruch (fig. 14.38F). 


Angiografia fluoresceinica 


Los hallazgos en la AGF dependen del estado del EPR situado por 
encima y de la afinidad de las drusas por la fluoresceina. La hiper- 
fluorescencia puede deberse a un defecto ventana causado por 
atrofia del EPR por encima 0 a tincion tardia. Las drusas hipofluo- 
rescentes que bloquean la fluorescencia del fondo son hidréfobas, 
de alto contenido lipidico y no suelen tefirse. 


Diagnostico diferencial 


Diversas enfermedades cursan con lesiones similares a las drusas 

asociadas a la edad, y al menos algunas podrian tener una base 

fisiopatoldégica parecida. 

© La distrofia retiniana en panal de Doyne (malattia leventinese, 
drusas radiales autosémicas dominantes) es un trastorno poco 
frecuente en el que aparecen drusas bastante caracteristicas 
(fig. 14.39A) durante la segunda o tercera décadas (v. capitulo 15); 
se ha confirmado la base genética de la mayoria de los 
casos. 

© Las drusas cuticulares, también llamadas «drusas agrupadas 
del adulto de comienzo precoz» o «drusas laminares basales» 
(que no deben confundirse con el depésito laminar basal y el 
deposito lineal basal en la DMAE; v. DMAE seca a continua- 
cidn), suelen verse en adultos relativamente jovenes. Las lesio- 
nes consisten en pequenios (25-75 wm) nddulos amarillentos 
(fig. 14.39B) que tienden a agruparse y aumentar de numero 
con el tiempo, y pueden dar lugar a un DEP seroso. La AGF 
caracteristicamente revela una imagen de «cielo estrellado» 
(fig. 14.39C). La enfermedad se ha vinculado a una variante del 
gen CFH. 

©@ La glomerulonefritis membranoproliferativa de tipo 2 
es una nefropatia crénica que afecta a nifios mayores y 
adultos. Una minoria de pacientes presentan lesiones dru- 
soides difusas en ambos ojos. También se ha implicado 
al gen CFH. 
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Fig. 14.38 Drusas. (A) La histopatologia muestra depdsitos eosindfilos homogéneos situados entre el epitelio pigmentario 
retiniano (EPR) y la capa de colageno interna de la membrana de Bruch; (B) macula con drusas pequenas, medianas y 
grandes; (C) imagen inicial y (D) mismo ojo a los 4 aNos que muestra aumento de numero y tamano de las drusas; (E) drusas 
con anomalias pigmentarias asociadas; (F) la TCO revela ndédulos a nivel del EPR. 

(Por cortesia de J. Harry - fig. A; S. Chen - figs. B-E.) 
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Fig. 14.39 (A) Distrofia retiniana en panal de Doyne; (B) drusas 
cuticulares; (C) la AGF muestra manchas hiperfluorescentes 
(aspecto de «cielo estrellado»). 
(Por cortesia de S. Chen - fig. A; C. Barry - figs. B y C.) 


Introduccion 


Hay bastantes evidencias, sobre todo procedentes del ensayo cli- 
nico Age-Related Eye Disease Study (AREDS, actualmente cono- 
cido como AREDS1) y de su continuacién, AREDS2, de que el 
consumo de altas dosis de vitaminas y minerales antioxidantes de 
modo regular puede reducir el riesgo de sufrir una DMAE avanza- 
da en individuos con ciertas caracteristicas de DMAE seca. En el 
AREDS1 se recomendaba que las personas mayores de 55 afios se 
sometieran a una exploracién para detectar caracteristicas de alto 
riesgo y, si se detectaba una o mas, habia que plantearse el uso de 
suplementos de antioxidantes: 

@ Drusas medianas abundantes (> 63 a 125 wm). 

@ Al menos una drusa grande (= 125 wm). 

© AGen uno 0 ambos ojos. 

@ DMAE avanzada en un ojo (maximo beneficio en el AREDS1). 
En el AREDS1, la reduccién del riesgo de progresién a DMAE avan- 
zada a los 10 afios fue del orden del 25-30% para los pacientes con 
los signos de alto riesgo mas avanzados en la exploracion basal que 
empezaron a tomar suplementos que, sin embargo, no ejercieron 
efectos apreciables en la evolucion de los pacientes con DMAE 
ausente 0 precoz inicialmente. 


AREDS2 


El régimen prescrito en el AREDS1 estaba compuesto por vitamina C, 
vitamina E, vitamina A en forma de B-caroteno y 80 mg diarios 
de cinc (mas cobre para prevenir la deficiencia de cobre inducida 
por el cinc). Sin embargo, las dosis altas de cinc pueden asociarse a 
problemas genitourinarios, y hay datos que apuntan a que la dosis 
maxima de este mineral que se absorbe es de 25 mg. El B-caroteno 
casi seguro que aumenta la incidencia de cancer de pulmon en 
fumadores y exfumadores. El AREDS2 se disefié para ajustar las 
dosis de B-caroteno y cinc, y también para determinar si otros 
suplementos podian mejorar los resultados. E] AREDS2 concluy6 
que: 

© Los carotenoides luteina y zeaxantina son un alternativa segura 
al B-caroteno y probablemente mas eficaces (posible reduccién 
del riesgo de DMAE avanzada un 18% mayor que la obtenida 
con la pauta del AREDS1). 

@ La adicion de luteina y zeaxantina al régimen original del 
AREDS1 solo se asocié a una reduccion estadisticamente sig- 
nificativa del riesgo de DMAE (26%) en pacientes en los que 
la ingesta dietética de estas no fuera ya elevada (segtin el inte- 
rrogatorio al paciente y el andlisis de sangre); hubo pruebas de 
que la absorcion competitiva de los diferentes carotenoides pudo 
ser la causa de que no se demostrara un efecto mayor en otros 
pacientes. Este grupo mostrd, ademas, una disminucién de un 
tercio del riesgo de cirugia de catarata. 

© La adicién de acidos grasos w-3 al régimen no parece mejorar 
los resultados. 

© Lareduccidn de la dosis de cinc no condujo a un empeoramien- 
to del prondstico estadisticamente significativo, y es probable 
que se asocie a menor incidencia de efectos secundarios, como 
problemas gastrointestinales y urinarios. 
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Suplementos diarios recomendados segun el AREDS2: 
Vitamina E (400 UI). 
Vitamina C (500 mg). 


Luteina (10 mg). 
Zeaxantina (2 mg). 
Cinc (25-80 mg; la dosis menor puede ser igual de eficaz). 


Oo 0:70 0 0 0 


Cobre (2 mg; puede no ser necesario con la dosis menor de 
cinc). 


Otras consideraciones 


El consumo generoso de verduras de hoja verde reduce el riesgo 
de DMAEy, en los individuos con claros antecedentes familiares de 
DMAE y aquellos con DMAE incipiente que no cumplen los 
criterios del AREDS, puede ser conveniente incorporarlas a la 
dieta. 

Debe recomendarse dejar de fumar. 

Debe plantearse adoptar medidas protectoras contra la exposi- 
cidn solar excesiva. 

Algunos autores consideran que las pruebas siguen apoyando 
el consumo regular de pescado azul. 


Degeneracion macular asociada 
a la edad no exudativa 
(seca, no neovascular) 


Diagnostico 


Sintomas. Deterioro gradual de la vision durante meses o 
anos. Suelen afectarse ambos ojos, aunque a menudo de modo 
asimétrico. La visién puede fluctuar, y a menudo es mejor con 
iluminacion intensa. 

Signos en orden cronolégico aproximado: 

© Abundantes drusas medianas 0 grandes blandas, que pueden 
confluir. 

oO Hiperpigmentacion e hipopigmentacién focal del EPR 
(figs. 14.40A y B). 

© Areas bien circunscritas de atrofia de EPR asociadas a pér- 
dida variable de la retina y coriocapilar (fig. 14.40C). 

o Agrandamiento de las areas atréficas, dentro de las cuales 
pueden ser visibles los grandes vasos coroideos y desaparecer 
las drusas preexistentes (AG; fig. 14.40D). La AV puede estar 
muy reducida si se ve afectada la fovea. Raramente, puede 
aparecer NVC en un area de AG. 

oO Desprendimiento drusoide del EPR (v. a continuacién). 

TCO 

oO Drusas; v. anteriormente. 

oO Enla AG se observa pérdida del EPR y alteraciones morfolé- 
gicas de la retina situada por encima de severidad creciente, 
incluyendo aumento de la hiperreflectividad inicialmente en 
las capas retinianas externas y pérdida final de fotorrecep- 
tores. 

Oo Pueden verse tubulaciones en la retina externa; se cree que 
estan formadas por agregados de fotorreceptores dege- 
nerados que forman estructuras tubulares que dan lugar 


a espacios redondeados hiporreflectantes (fig. 14.40E), a 
menudo alrededor del borde de la AG. 

© Corrugaciones retinianas externas. Este fendmeno reciente- 
mente descrito consiste en la presencia de una capa hiper- 
reflectante ondulada en la TCO que parece corresponderse 
con el hallazgo histolégico del depdsito laminar basal, una 
capa que se acumula entre el EPR y su membrana basal (la capa 
interna de la membrana de Bruch) en la DMAE. El depésito 
lineal basal es un hallazgo diferente, que consiste en detritos 
membranosos situados entre la membrana basal del EPR y la 
capa de colageno interna de la membrana de Bruch, que puede 
progresar focalmente y formar drusas. 


@ La AGF de las areas atroficas muestra un defecto ventana debi- 


do a la falta de bloqueo de la fluorescencia coroidea de fondo 
(v. fig. 14.22), si la coriocapilar subyacente permanece intacta. 
La esclera expuesta puede mostrar tincion tardia. 


Tratamiento 


Profilaxis 

oO Suplementos de antioxidantes si estan indicados. 

© Debe prestarse atencién a los factores de riesgo, por ejemplo, 
tabaco, proteccién solar para los ojos, factores cardiovas- 
culares, dieta. 

Debe proporcionarse una rejilla de Amsler para usar en casa, 

recomendando realizar autoexamenes de modo periddico, quiza 

una vez a la semana, y ponerse en contacto urgentemente con 

un oftalmélogo en caso de detectar cualquier cambio, situacion 

en la que deben realizarse pruebas de imagen (p. ej., TCO, AGF) 

para descartar la progresién a DMAE neovascular. Esto puede 

ser especialmente importante tras la cirugia de catarata. 

Proporcionar ayudas de baja vision y, en pacientes con pérdida 

de vision significativa, certificados médicos que les faciliten el 

acceso a medidas de apoyo social y econdmico. 

Cirugia experimental 

oO Laimplantacion de minitelescopios intraoculares puede ser 
de ayuda en casos seleccionados. 

© La cirugia de traslocaci6n retiniana ha tenido escaso éxito. 

© Seestan investigando protesis de varios tipos, pero probable- 
mente empiecen a emplearse en distrofias retinianas graves. 

Nuevas terapias en estudio. Se estan investigando diversas tera- 

pias que parecen prometedoras en el tratamiento de la DMAE 

seca. Algunos ejemplos son: 

o El lampalizumab, un anticuerpo monoclonal inhibidor del 
complemento que mediante inyeccién mensual ha reducido 
la progresion de la AG un 44%. 

© Modulacion del ciclo visual: se estan realizando ensayos 
clinicos de diversas sustancias (p. ej., fenretinida, emixustat) 
que aminorarian la formacién de productos citotdxicos, 
reduciendo la tasa de procesamiento de la vitamina A. 

© La fotocoagulacion de las drusas consigue reducir signi- 
ficativamente su numero, pero, al parecer, no disminuye 
el riesgo de progresién a DMAE. Una nueva modalidad 
que emplea pulsos extremadamente cortos (del orden de 
nanosegundos) de energia laser no térmica puede tener un 
efecto rejuvenecedor sobre el EPR y la membrana de Bruch. 
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Fig.14.40 Degeneracion macular asociada a la edad con neovascularizacion. (A) Drusas y leves cambios pigmentarios; 
(B) mismo ojo de (A) 4 anos después con atrofia retiniana moderada y anomalias pigmentarias; (C) drusas pequenas 
y medianas con atrofia geografica; (D) atrofia geografica acusada con anomalias pigmentarias; (E) TCO que muestra 
tubulaciones retinianas externas. 

(Por cortesia de S. Chen.) 
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© Los datos preliminares apuntan a un posible efecto neuro- 
protector del azafran (20 mg/dia). 

© Otras terapias serian trasplante subretiniano de células 
madres, inyeccion intravitrea de diversos farmacos, como 
factor neurotréfico ciliar, implantes de corticoides y farma- 
cos neuroprotectores, como la brimonidina. 


Patogenia 


El desprendimiento del epitelio pigmentario (DEP) de la capa inter- 
na de la membrana de Bruch se debe a alteracién de las fuerzas 
fisioldgicas que mantienen la adhesion entre ambos. Se cree que 
el mecanismo basico se debe a la reduccién de la conductividad 


hidraulica de una membrana de Bruch engrosada y disfuncional, 
impidiendo asi el movimiento de liquido desde el EPR hacia la coroi- 
des. Los procesos inmunitarios también podrian ser importantes. 
Los diferentes tipos se explican a continuacion. 


DEP seroso 


© Sintomas. Visidn central borrosa (a veces con hipermetropiza- 
cin) y metamorfopsia. 
@ Signos 
o Elevacion anaranjada en cupula con bordes bien definidos, 
a menudo con un borde mas palido de liquido subretiniano 
(fig. 14.41A). Puede haber multiples lesiones. 
O Una banda de pigmento asociada puede indicar cronicidad. 
© La presencia de sangre, exudacion lipidica, pliegues corio- 
rretinianos o liquido subretiniano irregular puede indicar 
NVC subyacente. 


Fig. 14.41 Desprendimiento del epitelio pigmentario retiniano (EPR). (A) Aspecto clinico; (B) la AGF muestra hiperfluorescencia; 
(C) la AVI revela hipofluorescencia rodeada por un tenue anillo de hiperfluorescencia; (D) la TCO demuestra separaci6n entre 
el EPR y la membrana de Bruch; 


booksmedicos.org 


607 


Fig. 14.41 (cont.) (E) resoluci6n gradual de un desprendimiento del EPR mediante inyecciones mensuales sucesivas de 
bevacizumab. 
(Por cortesia de P Gili - figs. A y B; A. Bolton - fig. C; S. Chen - fig. E.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


oO Sino se ven drusas, debe sospecharse una VCP (v. a conti- 
nuacion). 

AGF: area ovalada bien definida de acumulacién hiperfluores- 

cente (fig. 14.41B) que aumenta de intensidad, pero no de exten- 

sion con el tiempo; una indentacién (muesca) puede indicar la 

existencia de NVC. 

AVI: area ovalada hipofluorescente con un anillo hiperfluores- 

cente alrededor (fig. 14.41C). Se detecta NVC oculta (punto 

caliente focal o placa difusa) en mas del 90%. 

TCO. Muestra separacion entre el EPR y la membrana de Bruch 

por un area é6pticamente vacia (fig. 14.41D). La NVC puede 

manifestarse como una muesca entre la elevacién principal y 

un segundo monticulo pequeno. 


mejorar la vision (fig. 14.41E), y debe plantearse sobre todo 
cuando haya NVC asociada; no obstante, hay un riesgo del 
5-20% de desgarro del EPR. 

oO Lacombinacién de terapia fotodinamica (TFD) con inyec- 
cion de anti- VEGF intravitreos o triamcinolona intravitrea 
(TIV) también puede ser eficaz, aunque persiste el riesgo de 
desgarro del EPR. 


DEP fibrovascular 


Por definicién (segun la clasificacion del Macular Photocoagulation 


Study), el DEP fibrovascular representa una forma de NVC «oculta» 


(v. a continuacién). 


Evolucién natural ® Signos. E] DEP tiene un contorno y elevacién mucho mas 

© Persistencia con atrofia progresiva y empeoramiento gradual irregulares que se iene 
dela visién, © TCO. Menos uniforme que un DEP seroso; se observan tanto 

© Los pacientes mayores de 60 afios tienen un pronéstico peor liquido como proliferacién fibrosa, esta ultima como reflejos 
; : : dispersos irregulares. 
(6/60 0 menos), pero el ritmo de empeoramiento es variable. 
o : ‘ : 

O Resolucién dejando AG con pérdida visual (la resolucion = ron 7 re fluor nee) gt pol ge _ negular 
espontanea con mantenimiento relativo de la visién es mas (pan eada), con relleno poco uniforme de pena 
frecuente en pacientes mas jovenes). tinci6n tardia. 

F F ry AVI. Demuestra mejor la NVC. 
O Puede producirse un desgarro del EPR (v. a continuacidén) o ) 
Ps . a a 
hemorragia por NVC, con pérdida visual subita. Tratamiento. Basicamente similar al del DEP seroso con NVC. 
oO Hasta un tercio de los ojos presentaran NVC clinica antes . 
DEP drusoide 


de 2 afios, pero la proporcién es mucho mayor angiografi- 
camente. 
Tratamiento 


El DEP drusoide se forma por confluencia de grandes drusas blan- 


das, y a menudo es bilateral. 


O Puede estar indicada la observacion en pacientes clinicamen- @ Signos. Areas pdlidas poco elevadas con bordes festoneados 
te estables sin NVC detectable, sobre todo si son menores de irregulares (fig. 14.42A). 
60 afios. © AGE En fases precoces se observa hipofluorescencia difusa con 


O La inyeccién intravitrea de inhibidores del factor de creci- 
miento del endotelio vascular (VEGF) puede estabilizar o 


parches de hiperfluorescencia relativamente débil, que progre- 
san a tincion irregular moderada mas tardiamente (fig. 14.42B). 
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Fig. 14.42 Desprendimiento drusoide del epitelio pigmentario 
retiniano. (A) Aspecto clinico; (B) la AGF en fase tardia 
muestra hiperfluorescencia moderada debido a tincidn. 


AVI. Predomina la hipofluorescencia. 

© TCO. Muestra hiperreflectividad homogénea dentro del DEP, en 
contraste con el DEP seroso dpticamente vacio. No suele haber 
liquido subretiniano. 

e@ Evolucién natural. Las perspectivas suelen ser mejores que en 
otras formas de DEP, y solo se produce una pérdida gradual 
de vision, aunque probablemente alrededor del 75% sigan pro- 
gresando hasta la aparicion de AG y un 25% de NVC a los 10 
afios desde el diagnéstico. A menudo hay estabilidad a largo 
plazo; a los 3 afios, solo alrededor de un tercio presentaran AG 
o NVC. 

© Tratamiento. Observacion en la mayoria de los casos; no hay 
pruebas que apoyen que ninguna intervencion sea eficaz. 


DEP hemorragico 


Practicamente todos los DEP hemorragicos tienen una NVC 0 una 
VCP subyacentes; habra que pensar en esta ultima, sobre todo si no 
hay drusas asociadas. 

© Sintomas. Deterioro brusco de la vision central. 

© Signos (fig. 14.43) 


© Elevacion cupuliforme de color rojo oscuro y bordes bien 
definidos. 
© La sangre puede abrirse camino hacia el espacio subretinia- 
no, adoptando un contorno mas difuso y un color rojo mas 
intenso. 
© AGE. Bloqueo denso de la fluorescencia de fondo, pero son 
visibles los vasos por encima. 
© El tratamiento de las lesiones hemorragicas grandes se describe 
seguidamente en el epigrafe «DMAE hemorragica», pero el 
pronéstico para la visién central suele ser malo. La NVC aso- 
ciada a un pequenlo DEP hemorragico puede tratarse de modo 
convencional. El tratamiento de la VCP se comenta aparte. 


Puede ocurrir un desgarro del EPR en la union del EPR adherido y 

desprendido. Los desgarros pueden producirse espontaneamente, 

tras laser (incluida la TFD) 0 después de una inyeccién intravitrea. 

Los pacientes mas ancianos y con grandes DEP irregulares asociados 

a NVC tienen mayor riesgo. 

© Sintomas. Pérdida repentina de vision si hay afectacion foveal. 

© Signos. Se observa un area palida semilunar de dehiscencia del 
EPR, adyacente a un area mas oscura correspondiente al colgajo 
retraido y plegado (figs. 14.44A y B). 

@ TCO. Pérdida de la forma de cupula normal de la capa del EPR en 
el DEP, con hiperreflectividad del EPR plegado (figs. 14.44C y D). 

e@ AGF. En fase tardia muestra hipofluorescencia sobre el colga- 
jo debido al EPR plegado y engrosado, con hiperfluorescencia 
adyacente, inicialmente sobre la coriocapilar expuesta donde hay 
ausencia de EPR y luego por tincion escleral. Las dos areas a menu- 
do estan separadas por un limite muy bien definido (fig. 14.44E). 
El prondstico de los desgarros subfoveales es malo. Suele con- 
servarse una buena AV si la fovea esta respetada. 


Fig. 14.43 Desprendimiento hemorrdgico del epitelio 
pigmentario retiniano (EPR); hay sangre subretiniana en 
las areas de color rojo claro y hemorragia bajo el EPR 
en las zonas con rojo mas oscuro. 

(Por cortesia de S. Chen.) 


booksmedicos.org 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


Neovascularizacion coroidea 


Introduccion 


La NVC consiste en un complejo que se extiende a través de 
la membrana de Bruch desde la coriocapilar hacia el espacio 
bajo el EPR (tipo 1) o subretiniano (tipo 2). Puede aparecer en 
muchas enfermedades diferentes, normalmente por deterioro 
de la funcién de la membrana de Bruch y/o el EPR secundario a 
un proceso degenerativo, inflamatorio, traumatico 0 neoplasico. 
La DMAE es la causa mas frecuente, seguida de la degeneracion 
midpica. Ahora se va a comentar la NVC que se origina de novo 
como lesion primaria en la DMAE neovascular, pero también 
puede aparecer una NVC secundaria a PAR y VCP (v. a conti- 
nuacion), aunque muchos autores consideran que ambos cuadros 
son variantes de DMAE neovascular. El prondstico de la NVC 
no tratada suele ser malo, y a menudo queda una agudeza final 
de «movimientos de mano». Su etiopatogenia se conoce mejor 
en los ultimos afos; es importante la promocioén e inhibicién 
del crecimiento de los vasos sanguineos por las citocinas, sobre 
todo el VEGF, que se une a receptores de las células endoteliales, 
y favorece la proliferacion y la exudacion vascular. Se cree que 
también desempenan un papel importante otros mediadores 
inhibidores, como el factor derivado del epitelio pigmentario 
(PEDF) y el factor H del complemento (CFH). Parece que podrian 
reclutarse células progenitoras endoteliales suplementarias desde 
reservorios sistémicos, potenciando el crecimiento del complejo 
neovascular. 


Cuadro clinico 


© Sintomas. Borrosidad de visidn aguda o subaguda e indolora, 
generalmente con metamorfopsia. La hemorragia puede dar 
lugar a un escotoma positivo. 
@ = Signos 
oO La NVC en si puede identificarse como una lesion gris ver- 
dosa o rosa amarillenta (fig. 14.45A). 
© Es tipico ver drusas medianas 0 grandes en el mismo 0 el 
otro ojo. 
O Liquido subretiniano localizado, a veces con EMC. 
oO Depésito de lipidos intrarretinianos y subretinianos, a veces 
muy intenso (fig. 14.45B). 
o Es frecuente la hemorragia (fig. 14.45C), por ejemplo, subre- 
tiniana, prerretiniana/retrohialoidea 0 vitrea. 
© Puede asociarse a un DEP seroso, fibrovascular, drusoide o 
hemorragico. 
© Cicatrizacion retiniana y subretiniana (cicatriz «dis- 
ciforme») en una lesién evolucionada o tras el tratamiento 
(fig. 14.45D). 


Angiografia fluoresceinica 


La AGF se utilizaba anteriormente para diagnosticar la NVC y 

planificar y seguir la respuesta a la fotocoagulacion con laser 0 la 

TED. Las indicaciones actuales serian: 

© Diagnéstico de NVC antes de emprender el tratamiento con 
anti- VEGF; habitualmente debe realizarse una AGF urgente si 
hay sospecha clinica de NVC. 
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© Como complemento para el diagndstico de una forma alterna- 
tiva de DMAE neovascular, como la VCP y la PAR. 

@ Excepcionalmente para localizacion de la fotocoagulacién 
extrafoveal o como guia para la TFD. 

© Hoy en dia el seguimiento suele realizarse mediante TCO. 

La terminologia empleada para describir la NVC en la AGF deriva 

del Macular Photocoagulation Study (MPS): 

@ La NVC clasica (20%) se llena de colorante formando un 
patron «en encaje» bien definido durante el transito precoz 
(fig. 14.46A), con posterior exudacion hacia el espacio subre- 
tiniano durante 1-2 min (fig. 14.46B) y tinci6n tardia del tejido 
fibroso (fig. 14.46C). La mayoria de las NVC son subfoveales, y 
se consideran extrafoveales si estan a => 200 pm del centro de 
la ZAF en la AGE 

@ LaNVC oculta (80%) describe la NVC cuyos limites no pueden 
definirse con precisidn mediante AGF (fig. 14.47). Sus variantes 
serian el DEP fibrovascular (v. anteriormente) y la «exudacion 
tardia de origen indeterminado» (ETOI). 

@ lLaNVC predominantemente o minimamente clasica es aque- 
lla con un componente clasico mayor o menor del 50% de la 
lesion total, respectivamente. 


Angiografia con verde de indocianina 


La AVI muestra la NVC como un «punto caliente» (fig. 14.48) 0 

«placa» de hiperfluorescencia focal; presenta las siguientes ventajas 

respecto a la AGF: 

© Mayor sensibilidad para detectar la NVC, por ejemplo, si una 
hemorragia de poca densidad, liquido 0 pigmento impiden 
una visualizacién adecuada mediante AGE 

© Distingue la NVC de otras enfermedades que pueden presen- 
tarse de modo similar, sobre todo VCP, PAR y CSC. 

© La delimitacién de la NVC oculta puede seguir siendo util 
para alguna modalidad terapéutica combinada y en aquellos 
pacientes que rechacen el tratamiento intravitreo. 


Tomografia de coherencia optica 


La TCO es fundamental para un seguimiento cuantitativo de la 
respuesta de la NVC al tratamiento. Hasta ahora ha tenido un 
valor limitado para el diagndéstico de NVC, pero los refinamientos 
tecnoldégicos probablemente cambien esta situacion. Tipicamente, 
la NVC se ve como un engrosamiento y fragmentacion del EPR y la 
coriocapilar. Se muestra el liquido subretiniano y bajo el EPR, 
la sangre y la cicatrizacion (fig. 14.49). Puede haber tubulaciones 
retinianas externas (v. fig. 14.40E), a menudo con una configuracion 
ramificada seudodendritica. 


Tratamiento con anti-VEGF 


© Principios. Los inhibidores del VEGF impiden que este interac- 
tue con los receptores de la superficie celular endotelial, con 
lo que retardan o revierten el crecimiento vascular. Se han 
convertido en la base del tratamiento de la NVC, mejorando 
espectacularmente el prondstico visual. Las inyecciones intravi- 
treas son el método estandar de administracién, aunque con- 
llevan riesgos importantes, como desprendimiento de retina, 


El texto continua en la pagina 614 
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Fig. 14.44 Desgarro del epitelio pigmentario retiniano (EPR). (A) Desprendimiento del EPR antes del desgarro; (B) area 
palida desprovista de EPR con un area mas oscura adyacente por plegamiento del EPR tras un desgarro; (C) TCO antes 
del desgarro; (D) la TCO después del desgarro muestra pequenos pliegues del EPR elevado e hiperreflectividad del area 
enrollada; 
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Fig. 14.44 (cont.) (E) la fase tardfa de la AGF de un ojo diferente presenta hipofluorescencia relativa del colgajo plegado con 
hiperfluorescencia adyacente donde falta el EPR. 
(Por cortesia de S. Chen - figs. A-D; C. Barry - fig. E.) 


{D) 


Fig. 14.45 Signos en la neovascularizaci6n coroidea (NVC). (A) NVC visible como un area gris verdosa subfoveal; (B) depdsito 
denso de lipidos; (€) hemorragia intra- y subretiniana; (D) cicatrizacién «disciforme». 


booksmedicos.org 


611 


612 


Fig. 14.46 AGF en la neovascularizaci6n coroidea subfoveal 
clasica; ojo de la figura 14.45A. (A) Fase venosa precoz de la 
AGF: patron hiperfluorescente «en encaje»; (B) fase venosa 
tardia: hiperfluorescencia mas intensa con exudaci6n y 
tincidn; (C) tincidn persistente a los 10 min. 


Fig.14.47 AGF de la neovascularizaci6n coroidea oculta. (A) Manchas hemorragicas en la fovea; (B-D) la AGF muestra 
hiperfluorescencia difusa, pero no pueden identificarse los limites de la membrana. 
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Fig. 14.47 Continuacion. 


Fig. 14.48 AVI de la neovascularizaci6n coroidea (NVC). (A) Sangre y liquido en la macula rodeados de exudados duros; (B-D) se 
observa un area pequena de hiperfluorescencia creciente («punto caliente») por la NVC subyacente. 
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(cy) ~Degeneracion macular asociada a la edad 


Fig. 14.49 TCO. (A) Neovascularizacion coroidea y liquido 
subretiniano; (B) lesion de larga evoluci6n con cambios 
atroficos secundarios en la retina. 


intraocular, aunque deriva del mismo anticuerpo murino que 

el bevacizumab (v. a continuacidn). Se liga no selectivamente e 

inhibe todas las isoformas de VEGF-A. La dosis habitual es 0,5 

mg en 0,05 ml. Se han adoptado tres estrategias terapéuticas 

principales en la DMAE: 

O Las inyecciones periddicas mensuales son el régimen adop- 
tado en los ensayos clinicos iniciales. En total, alrededor del 
95% de los pacientes mantienen la vision con independencia 
del tipo de lesion, y el 35-40% mejoran significativamente, de 
forma mas acusada durante los primeros 3 meses. Esta pauta 
parece ofrecer un resultado visual ligeramente mejor, pero 
puede asociarse a progresiOn a atrofia geografica de grave- 
dad algo mayor que una administracién menos intensiva, y 
atin no se conocen las posibles consecuencias a largo plazo. 
Hay indicios de que la incidencia de efectos secundarios 
generales, paraddjicamente, seria menor con las inyecciones 
mensuales que con regimenes mas discontinuos. 

O Tres inyecciones mensuales de entrada seguidas de revisiones 
mensuales con reinyeccién si se detecta empeoramiento en 
la AV (p. ej., pérdida de cinco o mas letras) 0 la TCO (p. ¢j., 
aumento del espesor retiniano de 100 zm o mas). 

oO La pauta de «tratar y extender» consiste en administrar tres 
inyecciones iniciales a intervalos mensuales e ir aumentan- 


lesion del cristalino, desgarros del EPR y endoftalmitis. También 
puede producirse elevacion mantenida de la presién intraocular 
(PIO) y uveitis estéril. A nivel sistémico, se sospecha que incre- 
mentan ligeramente la incidencia de ictus. Todos los anti- VEGF 
disponibles parecen tener un efecto beneficioso en diversas 
vasculopatias oculares. 

Indicaciones. Todos los subtipos de NVC responden al trata- 
miento anti- VEGE, pero probablemente solo es eficaz en pre- 
sencia de enfermedad activa; la presencia de una cicatriz dis- 
ciforme fibrética madura con poco o ningun liquido hace muy 
improbable que el tratamiento sea de utilidad. Son indicios de 
NVC activa la presencia de liquido o hemorragia, la exudacién 
en la AGF, el crecimiento de una membrana neovascular coroi- 
dea o el deterioro de la vision que pueda atribuirse a actividad 
de la NVC. Pueden beneficiarse ojos con casi cualquier nivel de 
vision, aunque, cuanto mejor sea la AV basal, tanto mejor sera 
la AV final, y los pacientes con agudeza solo de «movimientos 
de mano» deben valorarse de forma individualizada. Proba- 
blemente todos los anti-VEGF tienen una duracién de accion 
mas breve en ojos vitrectomizados. 

Aflibercept. Es una proteina de fusion recombinante que se une 
al VEGF-A, VEGE-B y factor de crecimiento placentario (PIGF). 
Desde su comercializacion se ha generalizado su utilizacion 
clinica, principalmente porque el régimen de mantenimiento 
recomendado consiste en una inyeccién cada 2 meses, a diferen- 
cia de las inyecciones mensuales de ranibizumab y bevacizumab 
(v. a continuacién), aunque en algunos pacientes se necesita 
repetir la dosis antes de los 2 meses. La dosis estandar es 2 mg 
en 0,05 ml; se empieza con una pauta de induccion de tres 
inyecciones a intervalos mensuales. 

Ranibizumab. E] ranibizumab es un fragmento de anticuerpo 
monoclonal humanizado creado especificamente para uso 


do gradualmente el periodo entre inyecciones hasta que 
se detecte empeoramiento. Si es posible, se determinara el 
intervalo adecuado para cada paciente. 

@ Bevacizumab. A diferencia del ranibizumab, el bevacizumab 
es un anticuerpo desarrollado originalmente para impedir el 
crecimiento de vasos sanguineos en metastasis cancerosas. Su 
uso en DMAE y otras indicaciones es «compasivo», y resulta 
mucho mas barato que el ranibizumab y el aflibercept. Los 
ensayos clinicos apuntan a que es mas o menos comparable al 
ranibizumab en eficacia y seguridad, aunque algunos estudios 
sugieren que el riesgo de efectos generales graves es minima- 
mente mas alto con bevacizumab que con ranibizumab. Las 
estrategias terapéuticas en la DMAE son similares a las que se 
emplean con ranibizumab. La dosis de bevacizumab suele ser 
de 1,25 mg/o,05 ml. 

© Pegaptanib. El pegaptanib sddico fue el primer anti-VEGF 
aprobado por las autoridades sanitarias para tratamiento ocular; 
los resultados son similares a los obtenidos con TFD y hoy en 
dia apenas se usa. 

© Técnica de inyeccion intravitrea. Existen varios protocolos; 
en la tabla 14.4 se expone uno tipico, aplicable a la inyeccion de 
anti-VEGF; hay ligeras diferencias para la administracion 
de corticoides intravitreos. 

Los pacientes pueden retomar sus actividades normales a las 24 h, 

pero se les advertira de que deben consultar urgentemente si notan 

deterioro de la visién o sintomas inflamatorios. 


Tratamiento con terapia fotodinamica 


La verteporfina es un compuesto que se activa por la luz y es cap- 
tado por las células en division, incluido el tejido neovascular. Se 
infunde por via intravenosa y luego se activa con un laser de diodo 
que provoca trombosis. Su principal indicacién anteriormente era 
la NVC predominantemente clasica subfoveal con AV de 6/60 0 
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Tabla 14.4 Técnica de inyecci6n intravitrea 


e Hay que explicar al paciente el procedimiento y sus riesgos, y obtener un consentimiento informado. 

e El ambiente debe ser adecuado, por ejemplo, disponer de un «cuarto de curas» especifico con iluminacién adecuada. 

e Se debe comprobar la indicacién y el ojo que se va a tratar, y marcar el ojo. 

e Debe confirmarse que se ha realizado recientemente un examen de los segmentos anterior y posterior (incluida la PIO) 


para descartar contraindicaciones. 


e Se confirmara que se dispone de una jeringa con la sustancia que se va a inyectar. 
e Las inyecciones bilaterales se administraran preferentemente en sesiones separadas para reducir riesgos, pero, si es 
necesario, se utilizaran instrumental y lotes de farmaco diferentes. 


e Se llevara una mascarilla quirurgica. 
e Se instilaran anestésico tdpico y midriaticos. 


e Se aplicara povidona yodada al 5% (clorhexidina si hay alergia al yodo) en la superficie ocular y se dejaran pasar al 


menos 3 min antes de la inyecci6n. 


e Puede complementarse el anestésico tdpico con lidocaina al 1 0 2% subconjuntival. Algunos oftalmdlogos prefieren el 
gel de lidocaina, aunque se han expresado reservas por la posibilidad de retenciOn de microorganismos en Su interior. 

e Se lavaran las manos con el procedimiento quirurgico estandar, y se utilizaran guantes estériles. 

e Se limpiaran la piel periocular, los parpados y las pestanas con povidona yodada al 5-10%. 

¢ Como en otras formas de cirugia intraocular, puede ser conveniente usar un pano periocular estéril. 

e Se abrira el envoltorio estéril que contiene la jeringa previamente preparada, o se usara una jeringa estéril para aspirar 
el volumen apropiado de farmaco de un vial con el farmaco ya preparado. Se purgara la jeringa (tipicamente de 30 G y 


16 mm) para expulsar el aire. 
e Se colocara un blefaréstato estéril en el ojo. 


e Se pedira al paciente que mire en direcci6n opuesta al sitio de la inyecci6n; suele ser temporal inferior, por la facilidad 
de acceso, aunque puede usarse cualquier cuadrante; se evitaran las posiciones de las 3 y las 9 h por el riesgo de 


lesion neurovascular. 


e Se usara un compas para identificar el sitio de la inyecci6n a 3,5-4 mm por detras del limbo (en la pars plana). 
e Pueden usarse pinzas para estabilizar el ojo y, si se desea, para tirar de la conjuntiva hacia delante, de modo que el 


agujero conjuntival no quede encima del trayecto escleral. 


e Se avanzara la aguja perpendicularmente a través de la esclera hacia el centro del globo ocular, y se inyectara el 
volumen necesario del farmaco (normalmente 0,05 ml) en la cavidad vitrea. Algunos oftalmdlogos intentan «medir» el 


avance de la aguja. 
e Se saca la aguja y se tira. 


e No se suelen prescribir antibidticos tras la inyecci6n, porque hay indicios de que su uso repetido puede incrementar la 


tasa de infeccién al favorecer las resistencias bacterianas. 


e El aumento de la PIO puede ocluir la arteria central de la retina, y es importante comprobar sistematicamente que 
esta permanece permeable al finalizar la inyecci6n comprobando la visidn del paciente (subjetivamente si puede ser), 
visualizando directamente la arteria 0, idealmente, midiendo la PIO (sobre todo en pacientes con glaucoma). Si se 
produce oclusi6n, debera practicarse una paracentesis urgente, aunque puede bastar con reclinar al paciente para 


que se restaure el flujo sanguineo. 


e Puede usarse un protector de plastico transparente sobre el ojo hasta que se disipe el efecto del anestésico local y al 
dormir durante una 0 dos noches, pero varia mucho en la practica. 


mejor. Los efectos adversos graves son raros. Con la introduccién del 
tratamiento anti- VEGE, la TFD raramente se emplea hoy en dia para 
la NVC, pero sigue estando indicada en terapias de combinacién 
(v. a continuacién) y si se rechaza el tratamiento intravitreo. Se han usa- 
do regimenes de intensidad reducida con buenos resultados en la CSC. 


Terapias combinadas y otros tratamientos 
experimentales 


Aunque la terapia anti- VEGF ha revolucionado el tratamiento de la 
NVC, prosiguen las investigaciones para obtener resultados todavia 
mejores, sobre todo a la hora de reducir la frecuencia de inyecciones 
intravitreas. Hasta hoy, los regimenes que combinan la TFD con el 
tratamiento anti-VEGF no han demostrado ser superiores al trata- 
miento anti-VEGF aislado, pero sigue investigandose en este campo, 
por ejemplo en la administracion de los anti-VEGF mas inhibidores 
de otras citocinas o la radioterapia macular de baja intensidad. Los 
sistemas de liberacion retardada de anti-VEGF y la terapia génica 
con vectores adenoviricos para facilitar la sintesis de citocinas dentro 
del ojo son otras innovaciones que podrian mejorar el tratamiento. 


Laser 


Actualmente no suele realizarse la ablacién de la NVC con laser 
térmico de argon o de diodo, pero sigue siendo apropiada para el 
tratamiento de pequefias membranas extrafoveales clasicas bas- 
tante alejadas del centro macular, y posiblemente en algunos casos 
de VCP y PAR. 


DMAE hemorragica 


El pronéstico visual para la mayoria de los ojos con hemorragia 
subretiniana o sub-EPR importante es relativamente malo. Los 
ensayos clinicos que han estudiado el drenaje quirurgico de grandes 
hemorragias subretinianas 0 bajo el EPR con extraccién de la NVC 
no han demostrado mejorias significativas, y a menudo se com- 
plicaban con desprendimiento de retina regmatégeno. Sin embargo, 
se han descrito resultados superiores en la evolucién sin tratamiento 
mediante la inyecci6n aislada de anti-VEGE , y la licuefaccion de la 
sangre con activador del plasminégeno tisular recombinante (rtPA) 
por via intravitrea (o subretiniana, que precisa una vitrectomia) 
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y el desplazamiento neumatico pueden estar indicados en caso 
de hemorragias de gran tamajfio o espesor. Si el paciente toma un 
anticoagulante cumarinico, conviene contactar con su médico para 
decidir si puede suspenderse, ya que existe asociacion con las hemo- 
rragias maculares masivas. No suele ser necesario suspender los 
antiagregantes plaquetarios, aunque el acido acetilsalicilico puede 
asociarse a mayor riesgo de NVC que otros farmacos. Siempre debe 
tenerse en cuenta la posibilidad de otras patologias (p. ej., VCP, 
macroaneurisma) que pueden asociarse con hemorragia intensa. 


La proliferacion angiomatosa retiniana (PAR) podria ser una 
variante de DMAE en la que el principal componente del com- 
plejo neovascular se localiza inicialmente dentro de la retina. El 
proceso puede originarse en el plexo capilar retiniano profundo 
o en la coroides, en este ultimo caso con formacién precoz de una 
anastomosis retinocoroidea (ARC) sin NVC de tipo 1 subyacente; 
se ha propuesto el término «neovascularizacion de tipo 3» para 
este cuadro. La enfermedad a menudo es bilateral y simétrica, y 
probablemente muchas veces no se diagnostica; podria representar 
el 10-20% de los casos de DMAE neovascular en blancos. 


Diagnostico 


© Su presentacién es similar a la de la NVC, pero con mas fre- 
cuencia de DEP y exudados. También son mas comunes las 
hemorragias, que tienden a ser superficiales y multiples. 

@ Fase 1: neovascularizacion intrarretiniana (NIR). Vasos retinia- 
nos telangiectasicos dilatados y pequefias lesiones angiomato- 
sas, tipicamente acompafiadas de hemorragia intrarretiniana, 
subretiniana y prerretiniana, edema y exudados (fig. 14.50A). 

@ Fase 2: neovascularizacion subretiniana (NSR) que se extiende 
por el espacio subretiniano asociada a edema y exudados cre- 
cientes. Puede haber un DEP seroso. 

@ Fase 3: NVC. La perfusién procede principalmente de la coroi- 
des, con formacién de ARC. La NVC es muy evidente clinica 
o angiograficamente, y a menudo se forma una cicatriz dis- 
ciforme. 

© La TCO demuestra la neovascularizacién como un area hiper- 
reflectante. Otros hallazgos dependen de la fase. 

@ La AGF suele ser similar ala de la NVC oculta o minimamente 
clasica (fig. 14.50B), pero puede mostrar hiperfluorescencia 
intrarretiniana focal. 

@ La AVI es diagnéstica en la mayoria de los casos, y muestra un 
punto caliente en secuencias intermedias o tardias (fig. 14.50C); 
a menudo se observa una arteriola retiniana nutricia y una 
vénula de drenaje («en horquilla» si estan unidas). 


Tratamiento 


La terapia anti- VEGF consigue resultados esperanzadores; también 
se ha informado de una evolucion favorable con la combinacion de 
TED. Se ha obtenido un éxito limitado con otras modalidades, como 
la TED aislada o la fotocoagulacion de los vasos nutricios, aunque 
puede recurrirse a esta ultima en casos resistentes. 


Fig. 14.50 Proliferaci6n angiomatosa retiniana. (A) Drusas 
maculares y una pequena hemorragia intrarretiniana en 
la macula; (B) la AGF en fase venosa precoz presenta 
hiperfluorescencia tenue por una pequena fronda de 
neovascularizacion intrarretiniana; (C) la fase tardia 

de la AVI muestra hiperfluorescencia de la fronda («punto 
caliente»). 


(Por cortesia del Moorfields Eye Hospital.) 
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Introduccion 


La vasculopatia coroidea polipoidal (VCP), como la PAR, seria 
para muchos autores una variante de la DMAE neovascular. Se 
caracteriza por una red ramificada de vasos coroideos internos 
con multiples protuberancias aneurismaticas terminales que 
parecen ser fuente de sangrado y exudacion. Es mas frecuente 
en pacientes de ascendencia étnica africana y oriental que en 
blancos, y cinco veces mas comun en mujeres que en hombres. La 
enfermedad a menudo es bilateral, pero tiende a ser asimétrica. 
En general, es relativamente frecuente, y la presencia de una 
hemorragia ostensible debe hacer pensar en VCP, sobre todo 
en ausencia de drusas y en pacientes relativamente jovenes y de 
raza asiatica 0 negra. 


Diagnostico 


© Se presenta habitualmente hacia el final de la mediana edad con 
un deterioro unilateral de la vision de comienzo brusco. 
@ Signos 
o Amenudo pueden verse los bulbos terminales como nédulos 
rojo anaranjados bajo el EPR en el area peripapilar o macular 
(fig. 14.51A), y mas raramente en la periferia. 
© Multiples desprendimientos serohemorragicos de retina y el 
EPR recidivantes (fig. 14.51B). 
© Puede haber un lento deterioro con sangrado y exudacién 
intermitentes, que da lugar a lesion macular y pérdida de 
visidn; hasta un 50% pueden evolucionar favorablemente, 
con resolucion final de la exudacién y las hemorragias. 
@ La AVI es la prueba fundamental en la VCP. 
© Aparecen nodulos hiperfluorescentes y una red de gran- 
des vasos coroideos con hipofluorescencia alrededor en 
la fase precoz. Las dilataciones polipoideas empiezan 
a exudar rapidamente (v. fig. 14.33; mismo ojo de la 
figura 14.51A). 
o La zona circundante previamente mas oscura se vuelve 
hiperfluorescente en la fase tardia. 
© Unaagrupacion de lesiones en forma de uva puede compor- 
tar mayor riesgo de pérdida de vision grave. 


Tratamiento 


Debe tenerse en cuenta la evolucién favorable sin tratamiento en 

una proporcion significativa de casos, y pueden observarse pdlipos 

asintomaticos. 

© Los farmacos anti- VEGF parecen ser menos eficaces que en la 
NVC tipica, pero pueden suprimir la exudacion y el sangrado. 

@ La combinacién de anti-VEGF y TFD puede ser superior al 
tratamiento anti-VEGF aislado; la TFD podria ocasionar la 
regresion de los polipos y supuestamente un efecto terapéutico 
prolongado, pero implica un riesgo de complicaciones adicio- 
nales. 

© La fotocoagulacién con laser de los vasos nutricios 0 los pdlipos 
puede funcionar en casos seleccionados. 


Fig. 14.51 Vasculopatia coroidea polipoidal. (A) Dilataciones 
terminales nodulares de color rojo anaranjado con 
exudaci6on; (B) desprendimiento serohemorragico del epitelio 
pigmentario retiniano con liquido subretiniano asociado. 

(Por cortesia de S. Chen.) 


La coriorretinopatia hemorrdagica exudativa periférica (CHEP) es 
un trastorno anormal que afecta predominantemente a mujeres 
mayores. Tipicamente se manifiesta con hemorragia, exudacion y 
DEP en la retina periférica asociados a NVC. Es bilateral en una 
minoria significativa. El prondstico visual suele ser bueno, pero 
puede haber afectacion macular en casos graves. Su etiologia es des- 
conocida, aunque podria ser una forma de DMAE neovascular; al 
menos un porcentaje de casos muestran caracteristicas parecidas a 
las de la VCP. El tratamiento en casos con riesgo para la vision suele 
consistir en la inyeccién de anti- VEGF intravitreos. 
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NEOVASCULARIZACION COROIDEA 


IDIOPATICA 


La NVC idiopatica es un trastorno infrecuente que afecta a 


pacientes menores de 50 afios y suele ser unilateral. Su diag- 
nostico es de exclusion, tras descartar otras posibles causas 
de NVC en pacientes jévenes, como estrias angioides, miopia 
magna y enfermedades inflamatorias coriorretinianas, como la 
presunta histoplasmosis ocular. Tiene mejor prondstico visual 
que la NVC asociada a DMAE y en algunos casos se produ- 
ce la resolucién espontanea. El] tratamiento suele consistir 
en anti- VEGF. 


TRASTORNOS DE LA INTERFASE 


VITREOMACULAR 


Membrana epirretiniana 


Introduccion 


La membrana epirretiniana (MER) es una estructura fibrocelular 
en forma de lamina que crece sobre o por encima de la superficie 
de la retina. La proliferacion de sus células y la contraccién de la 
membrana dan lugar a sintomas visuales, principalmente por frun- 
cimiento retiniano, obstruccién y elevacién localizada de la retina 
con o sin formacién de seudoquistes y EMC. 
© Idiopatica 
oO Sin causa aparente, como antecedentes de desprendimiento 
de retina, cirugia, traumatismo o inflamacion. 
© Permanece tejido vitreo residual sobre la superficie retinia- 
na tras la separacion cortical en alrededor del 50% de los 
ojos, con proliferacién posterior. El elemento celular pre- 
dominante son las células gliales, probablemente derivadas 
de la poblacién celular propia de la membrana hialoidea 
posterior (MHP), los laminocitos. La MER puede formarse 
en cualquier fase del desprendimiento vitreo posterior 
(DVP); actualmente se cree que el proceso de DVP desde 
su comienzo hasta que se completa puede durar varios 
anos. 
oO Alrededor del 10% son bilaterales. 
oO Suelen ser mas leves que las MER secundarias. 
@ Secundaria 
o Aparecen después de cirugia del desprendimiento de 
retina (causa mas frecuente de MER secundaria), rotura 
retiniana, fotocoagulacién panretiniana, crioterapia reti- 
niana, vasculopatias retinianas, inflamaciones y trauma- 
tismos. 
© Seran bilaterales segtin que su causa afecte o no a ambos ojos. 
© Los tipos celulares son mas variados, y destacan las células 
pigmentarias, que parecen proceder del EPR. 


Diagnostico 


© Sintomas. Visién borrosa y metamorfopsia; los casos leves a 
menudo son asintomaticos. 


@ Signos 

oO AV muy variable, segun la gravedad. 

oO Se observa una patina translucida irregular (maculopatia en 
celofan) en la MER precoz, que a menudo se detecta mejor 
con luz aneritra (fig. 14.52A). 

o Alengrosarse y contraerse la membrana se hace mas evidente 
(pucker macular) y causa tipicamente distorsién leve de los 
vasos sanguineos (fig. 14.52B). 

oO La MER avanzada puede originar distorsién intensa de los 
vasos, arrugas y estrias marcadas en la retina, y puede ocultar 
las estructuras subyacentes (fig. 14.52C). 

© Puede haber hallazgos asociados, como seudoagujero macu- 
lar (fig. 14.52D), EMC, telangiectasias retinianas y pequefias 
hemorragias. 

© La rejilla de Amsler demuestra habitualmente distorsién. 
La TCO muestra una capa superficial muy reflectante asociada a 
engrosamiento retiniano (fig. 14.52E). La destruccion de la union 
de los segmentos internos y externos puede asociarse a un peor 
pronostico visual tras la cirugia. La TCO también es util para 
descartar traccién vitreomacular significativa (v. mas adelante). 
@ La AGF ha sido desplazada por la TCO para la valoracion 

rutinaria de las MER, pero resalta la tortuosidad vascular y 

demuestra cualquier exudacién. A veces esta indicada para 

investigar la causa de una MER, como una OVR previa. 


Tratamiento 


© Observacion si la membrana es leve y no progresiva. A veces 
se produce la resolucién espontanea de los sintomas visuales, 
tipicamente por separacion de la MER de la retina al com- 
pletarse un DVP previamente parcial. El EMC o el desprendi- 
miento traccional pueden requerir una intervencién quirurgica 
sin demora para reducir al minimo los cambios degenerativos 
secundarios. 

© Laextraccion quirurgica de la membrana mediante una vitrec- 
tomia para facilitar su pelado suele mejorar o eliminar la dis- 
torsion visual (su principal ventaja), y aumenta la agudeza en 
al menos dos lineas en cerca del 75% o mas; en alrededor de la 
cuarta parte de los pacientes la AV no cambia, y puede empeorar 
en un 2%. Las complicaciones quirtirgicas son basicamente 
las propias de la vitrectomia. La extraccién de la membrana 
limitante interna (MLI) junto con el pelado de la MER podria 
ser beneficiosa, aunque esto es controvertido. Es frecuente que 
no se produzca mejoria visual hasta varios meses después de la 
operacion. Son raras las recurrencias. 


Agujero macular de espesor completo 


Introduccion 


El agujero macular de espesor completo (AMEC) es una causa 
relativamente frecuente de pérdida de vision central, con una pre- 
valencia aproximada de 3 por 1.000; suele presentarse en mujeres 
de 60-70 afios. El riesgo de afectacién del otro ojo es de alrededor 
del 10% a los 5 afios. El papel de la traccién vitreomacular (TVM; 
v. a continuacion) en la etiologia del agujero macular se ha hecho 
cada vez mas patente en los ultimos afios; el grupo del International 
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Fig. 14.52 Membrana epirretiniana macular. (A) Membrana 
translucida vista con luz aneritra; (B) membrana mas 
evidente; (C) membrana avanzada; (D) seudoagujero macular 
en el mismo ojo de (C) 3 anos antes; (E) la TCO muestra 
hiperreflectividad por delante de la retina, engrosamiento 
foveal y tracci6n vitreomacular. 

(Por cortesia de L. Merin - fig. A; S. Chen - figs. B-D.) 


Vitreomacular Traction Study (IVTS) ha publicado una nueva 
clasificacién basada en la TCO con la intencidn de sustituir a la 


Cuadro clinico 


antigua clasificacién clinica de Gass; ambos sistemas se comentan © Sintomas. Los agujeros de espesor total pueden presentarse con 
mas adelante, y la TVM se trata mas extensamente en un epigrafe un empeoramiento de la vision central de un ojo o como un 
aparte de este capitulo. Otras causas de AMEC serian la miopia deterioro relativamente asintomatico, que se descubre al tapar 
magna, que puede producir un desprendimiento de retina macular, el otro ojo o en un examen visual rutinario. No hay sintomas o 
y las contusiones oculares. El seudoagujero macular y el agujero son leves antes de la formacion de una lesion de espesor com- 
laminar son lesiones que a veces pueden tener un aspecto similar. pleto; puede haber metamorfopsia. 
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© Signos y caracteristicas en la TCO 

O Estadio o de agujero macular (adherencia 0 adhesion vitreo- 
macular [AVM] segun la clasificacién del IVTS). Término 
originalmente propuesto para describir el hallazgo en TCO 
de tracci6n vitreorretiniana oblicua en la fovea antes de la 
aparicion de cambios clinicos. 

oO Estadio 1a: agujero macular «inminente» (TVM segun la 
clasificacion del IVTS). Se ve un aplanamiento de la depre- 
sion foveal con una mancha amarilla subyacente. Histopa- 
toldgicamente, las capas retinianas internas se desprenden 
de la capa de fotorreceptores mas externa, a menudo con 
formacién de una cavidad de esquisis seudoquistica. En 
el diagnéstico diferencial de una mancha amarilla foveal 
se incluyen la distrofia macular viteliforme del adulto, la 
retinopatia solar y por puntero laser, y el EMC. 

oO Estadio 1b: agujero macular oculto (TVM segun la clasifica- 
cion del IVTS). Se ve como un anillo amarillo (fig 53A). 
Al perder soporte estructural, la capa de fotorreceptores a 
menudo se desplaza centrifugamente (fig. 14.54B). 

O Estadio 2: agujero de espesor completo pequeno (AMEC 
pequefio o mediano con TVM segun la clasificacién del 
IVTS). Consiste en un agujero de espesor total menor de 400 
p.m de diametro (fig. 14.53B; v. fig. 14.56B) en su punto mas 
estrecho; el defecto puede ser central, levemente excéntrico 
o en media luna. Hay una dehiscencia en la retina interna 
con adhesion vitreofoveolar persistente (fig. 1 C). 

oO Estadio 3: agujero macular de espesor completo (AMEC 
mediano o grande con TVM segun la clasificacion del IVTS). 
Agujero de grosor total mayor de 400 xm de didmetro con 
una base roja en la que pueden verse puntos blanco amari- 
llentos. Suele haber un anillo grisaceo de liquido subreti- 
niano alrededor (figs Cy 14.54D), y a veces se observa 
un opérculo retiniano por encima (a veces denominado 
«seudoopérculo»). La AV suele estar reducida a 6/60, pero 
a veces es mejor, sobre todo por fijacién excéntrica. Los 
opérculos (fig 54E) estan compuestos principalmente 
por tejido glial y corteza vitrea condensada, aunque el 40% 
contienen elementos de fotorreceptores. Por definicién, hay 
una adherencia parafoveal persistente de la corteza vitrea. 

oO Estadio 4: agujero macular de espesor completo con DVP 
completo (AMEC pequefio, mediano o grande sin TVM 
segun la clasificacion del IVTS). El aspecto clinico es indis- 
tinguible del estadio 3. El vitreo posterior esta totalmente 
desprendido, como sugiere a menudo (aunque no lo con- 
firma) la presencia de un anillo de Weiss. Una proporcion 
significativa de agujeros maculares idiopaticos se asocian a 
MER. 

oO Agujero macular resuelto espontaneamente. Los agujeros 
maculares pueden curarse espontaneamente, a menudo 
retomando un aspecto clinico y en la TCO casi normal o 
incluso normal. Puede persistir un minimo defecto sub- 


Fig. 14.53 Agujero macular. (A) Oculto: estadio 1b; (B) de grosor 
completo pequeno: estadio 2; (C) completo: estadio 3. 


(Por cortesia de J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular 
Diseases, Mosby 1997 - fig. A; S. Milenkov - fig. B; S. Chen - fig. C.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


SI/SE 


MLE 


Hialoides posterior 


Fig. 14.54 TCO de alta resoluci6n del agujero macular de espesor completo (AMEC). (A) Normal; (B) estadio 1b (tracci6n 
vitreomacular): adhesion de la hialoides posterior a la fovea, Separaci6n de una pequena porcidn de retina neurosensorial 
del EPR en la regi6n foveal y cambios quisticos intrarretinianos; (C) estadio 2 excéntrico (AMEC pequeno con traccién 
vitreomacular [TVM]): adhesion del vitreo al borde del agujero y cambios quisticos; (D) estadio 3 (AMEC mediano o 

grande con TVM), con espacios quisticos intrarretinianos; (E) estadio 4 (AMEC grande sin TVM): agujero macular de 
espesor total con espacios quisticos intrarretinianos y un opérculo por encima (a veces denominado «seudoopérculo»); 

(F) estadio 4 tras el cierre quirurgico; se aprecian alteraciones en la retina externa. CCG = capa de células ganglionares; 
CFN = capa de fibras nerviosas; CNE = capa nuclear externa; CNI = capa nuclear interna; CPE = capa plexiforme externa; 
CPI = capa plexiforme interna; EPR = epitelio pigmentario retiniano; MLE = membrana limitante externa; SI/SE = unién de 
los segmentos internos y externos de los fotorreceptores. 
(Por cortesia de J. Fujimoto.) 


foveolar en la retina externa —a menudo en la unidén de los 
segmentos externos e internos- o de otro tipo después del 
cierre espontaneo o quirtrgico (fig. 14.54F; v. fig. 14.56D); la 
retinopatia solar a menudo produce un aspecto similar, asi 
como la cicatrizacién de otras enfermedades en las que el 
centro foveal es el foco de la lesién. 


Pruebas complementarias 


La exploracion con rejilla de Amsler suele mostrar distorsion 
central inespecifica mas que un escotoma. 

La prueba de Watzke-Allen se lleva a cabo proyectando un haz 
de hendidura estrecho sobre el centro del agujero vertical y hori- 
zontalmente, preferiblemente usando una lente de contacto para 
fondo de ojo. Un paciente con agujero macular referira que el haz 
esta adelgazado 0 interrumpido. Los pacientes con otras patologias 
normalmente ven un haz distorsionado de espesor uniforme. 

La TCO es extremadamente util para el diagndstico y estadifi- 
cacion (v. fig. 14.54). 


La AFF muestra una mancha foveolar muy hiperfluorescente 
en los estadios 3 y 4, y fluorescencia punteada en la fase 2. 
AGF. En el agujero de espesor total muestra un defecto ventana 
precoz bien definido (fig. 14.55A) debido a desplazamiento del 
pigmento xantdfilo y atrofia del EPR. Las fases tardias pueden 
mostrar liquido subretiniano circundante formando un halo 
hiperfluorescente (fig. 14.55B). 


Tratamiento 


© Observacion. Alrededor del 50% de los agujeros en estadio 1 


se resuelven tras la separacion vitreofoveolar espontanea, por 
lo que se tratan de modo conservador. En torno al 10% de los 
agujeros de espesor total también se cierran espontaneamente, 
a veces con marcada mejoria visual; la resolucién espontanea 
es mas frecuente con los AMEC de pequefio tamaiio. No suele 
hacerse ningun tratamiento en los agujeros cerrados esponta- 
neamente, aunque a veces esta indicada una vitrectomia con 
pelado de MER. 
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Fig. 14.55 AGF de un agujero macular en estadio 4. 

(A) Defecto ventana en fase precoz con acumulaci6n inicial 
alrededor; (B) anillo circundante de liquido subretiniano en 
fases mas tardias. 


© La vitredlisis farmacolégica con ocriplasmina es un trata- 
miento nuevo que puede estar indicado para fases iniciales de 
agujeros pequefios. Se comenta en «Traccién vitreomacular». 
© Cirugia. Puede plantearse en el estadio 2 0 agujeros mas 
grandes, y para algunos agujeros laminares. Suelen obtenerse 
mejores resultados en lesiones mas pequefias presentes durante 
menos de 6 meses, pero también se ha informado de mejoria 
visual sustancial en casos de larga evolucion. 
© El tratamiento quirurgico consiste en una vitrectomia junto 
con: i) pelado de la MLI con ayuda de un colorante vital; ii) libe- 
racion de la TVM mediante induccién de un DVP completo 
sino se habia producido o extraccion del vitreo perifoveal, y 
iii) taponamiento con gas; se ha cuestionado la necesidad de 
mantener mucho tiempo la posicién con la cara hacia abajo. 
© Elagujero se cierra hasta en el 100% de los casos y se produce 
una mejoria visual durante los meses siguientes en el 80-90% 
de los ojos, con AV final de 6/12 o mejor aproximadamente 
en el 65%. La AV empeora hasta en un 10% de los casos. 
A menudo persiste una leve alteracién residual en la TCO, 
como un defecto en la union de los segmentos internos y 
externos u otra anomalia adyacente al EPR (v. figs. 14.54F 


y 14.56D), lo que también puede servir para el diagndstico 
de un agujero 0 microagujero macular cerrado esponta- 
neamente. 

oO Lascomplicaciones son basicamente las propias de la vitrec- 
tomia y los procedimientos adicionales. 


Microagujero macular 


El microagujero macular es un defecto foveal pequefio (< 150 
p.m) de espesor total que en la clasificacién actual de la patologia 
de la interfase vitreorretiniana (v. a continuacién) se denomina 
«agujero macular de espesor completo pequefio». Los sintomas 
a menudo son minimos y pueden consistir en leve borrosidad 
visual central, metamorfopsia o problemas al leer. La AV se ve 
afectada tipicamente menos que con los AMEC mas grandes, y 
la anomalia puede no advertirse inmediatamente. El defecto de 
espesor total sana habitualmente al cabo de pocas semanas, y 
en el momento de la exploracién inicial puede haber solo una 
mancha rojiza bien definida (fig. 14.56A) mas que un defecto 
de grosor completo. La TCO demuestra el defecto, ya sea de 
espesor total (fig. 14.56B), o mas frecuentemente en el momento 
de la presentacién que afecte solo a las capas retinianas externas 
(fig. 14.56C). Un microagujero (o un agujero macular mayor 
cerrado; v. fig. 14.54F) puede estar representado unicamente por 
un diminuto defecto focal en la capa de los segmentos internos/ 
externos (fig. 14.56D), aspecto similar al que puede verse en otras 
enfermedades, como la retinopatia solar. 


Traccion vitreomacular 


Introduccion 


El DVP fisioldgico (v. capitulo 16) suele establecerse gradualmente a 

lo largo de un periodo prolongado hasta que se llega a un DVP com- 

pleto con la separacién de la macula y la cabeza del nervio dptico. 

Si el gel vitreo se mantiene adherido a la macula central, habra un 

DVP andmalo que puede dar lugar a diversos trastornos maculares. 

Un panel de expertos, el grupo del IVTS, publicé recientemente 

una clasificacién de las enfermedades de la interfase vitreomacular 

basandose principalmente en las imagenes de TCO para intentar 
unificar una terminologia previamente muy dispar. 

e@ Adhesién vitreomacular (AVM). Designa el anclaje residual 
del vitreo a menos de 3 mm del centro macular en presencia de 
separacion vitrea perifoveal; en la mayoria de los casos cons- 
tituye una fase del proceso dinamico de DVP, por lo que no 
tiene por qué inducir secuelas patolégicas. No hay distorsién 
del contorno foveal ni otros cambios secundarios en la retina. 
La AVM focal implica que el area de adherencia es < 1.500 wm 
de didmetro, mientras que la AVM amplia es > 1.500 wm. 

@ Traccién vitreomacular (TVM). Se define como la presencia 
de cambios retinianos en la TCO con evidente DVP perifo- 
veal (dentro de 3 mm). Puede haber distorsién del contorno 
superficial de la fovea y otros cambios estructurales retinianos 
(figs. 14.57A y B). Se distinguen los tipos focal (fig. 14.57C) 
y amplio, igual que para la AVM. La TVM concomitante se 
asocia a otras maculopatias, por ejemplo, DMAE, OVR, RD, 
enfermedades que estaran ausentes en la TVM aislada. 
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Fig. 14.56 Microagujero macular (agujero macular de espesor completo pequeno). (A) Pequena lesion foveal roja; (B) defecto 
de espesor total de la retina neurosensorial en la TCO; (C) TCO que presenta un defecto retiniano externo; se registr6 un 
defecto de espesor completo 3 semanas antes en este ojo, y puede verse un opérculo pequeno; (D) pequeno defecto en la 
union de los segmentos internos y externos. 

(Por cortesia de M. Lai, S. Bressler, J. Haller, de American Journal of Ophthalmology, 141:210-12 - fig. C.) 


e@ Agujero macular de espesor completo (AMEC). Lesion @ Membrana epirretiniana (MER). La MER no figura en la 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


foveal que cursa con interrupcion de todas las capas reti- 
nianas desde la membrana limitante interna hasta el EPR 
(v. anteriormente). Los AMEC pueden ser pequefios (< 250 
zm), medianos (> 250 a < 400 wm) o grandes (> 400 wm). 
También debe prestarse atencion a: i) el estado del vitreo (con 
o sin TVM) y ii) la presencia de una causa identificable, como 
un traumatismo. 

Agujero macular laminar. Es un defecto de espesor parcial de la 
retina interna en la fovea, pero con mantenimiento de la capa de 
fotorreceptores intacta. No se ha determinado completamente 
su etiopatogenia, pero podria derivar de un DVP andémalo 0 un 
seudoquiste foveal, o bien representar un AMEC abortivo en 
algunos pacientes. Clasicamente se describia el agujero laminar 
como una secuela del EMC. 

Seudoagujero macular. Esta lesion imita el aspecto clinico 
de un AMEC, pero se debe a distorsién de la retina perifoveal 
por los bordes prominentes de una MER, sin pérdida de tejido 
retiniano y un grosor foveal casi normal; hay un defecto central 
en la MER. Puede existir TVM. 


clasificacion del IVTS, pero la mayoria de los ojos con TVM 
amplia tienen una MER asociada. Los remanentes vitreos sobre 
la superficie retiniana tras un DVP ponen en marcha el mecanis- 
mo para la formacion de una MER idiopatica. 


Diagnostico 


© Los sintomas de TVM incluyen disminucién de vision, meta- 


morfopsia, fotopsias y micropsia, pero suelen ser mas leves en los 
agujeros laminares y seudoagujeros, y estar ausentes en la AVM. 
Los signos en la TVM pueden incluir engrosamiento, frun- 
cimiento y distorsion de la superficie retiniana (fig. 14.57D), 
seudoquiste foveal, EMC, esquisis o desprendimiento macular 
y exudacion capilar; el limite del vitreo adherido puede verse 
como una banda 0 reflejo blanquecino. Los cambios visibles 
pueden ser sutiles. Tanto los agujeros laminares como los seu- 
doagujeros pueden verse como una mancha foveal ovalada o 
redonda. 

La TCO es la prueba fundamental; sus hallazgos se han descrito 
anteriormente. 
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Fig. 14.57 Tracci6n vitreomacular (TVM). (A) y (B) Muestran 

la TCO del mismo ojo, en el que el contorno foveal esta 
aplanado y la superficie foveal se encuentra ligeramente 
elevada respecto a la retina circundante; (€) TCO de una 
TVM focal; (D) TVM con engrosamiento y pliegues de la 
superficie retiniana y una membrana epirretiniana asociada; 
el area de adhesion vitrea se manifiesta por una linea 
blanquecina que se extiende alrededor de la papila Optica y 
la macula. 


Tratamiento 


El tratamiento del AMEC y la MER se han abordado en epigrafes 

separados anteriormente. 

© Observacion. Se produce la separacién espontanea en una 
proporcion de pacientes con TVM, que podria ser mas probable 
en casos leves; los datos publicados varian. La observacién esta 
indicada en pacientes con AVM y en muchos casos de TVM. 

© Vitredlisis farmacoldgica. La inyeccién intravitrea de ocriplas- 
mina, una forma recombinante de plasmina humana, libera la 
TVM en mas del 25% de los ojos y puede cerrar agujeros macu- 
lares en los que haya TVM (el 40 frente al 10% con placebo). 
Los resultados suelen ser peores que los de la vitrectomia. Se 
obtienen mejores resultados en las areas mas pequenas de TVM 
y los agujeros maculares de menor tamaiio; la presencia de una 
MER es un indicador de mal pronostico para el tratamiento 
con ocriplasmina. Se han comunicado casos de disfuncién 
retiniana difusa de mecanismo incierto como efecto secundario 
infrecuente. 

© La vitrectomia por pars plana con pelado del area de adhe- 
rencia y cualquier MER asociada suele dar buenos resultados 
en la TVM. El beneficio de la vitrectomia para los agujeros 
laminares y seudoagujeros no esta tan claro, pero probablemente 
sea mayor si existe una MER significativa. 


Aspectos generales 


La coriorretinopatia serosa central (CSC) es un trastorno idiopatico 
caracterizado por un desprendimiento seroso localizado de la reti- 
na neurosensorial en la macula secundario a exudacion desde la 
coriocapilar a través de uno o mas sitios hiperpermeables en el EPR. 
La CSC afecta tipicamente a un ojo de un varon blanco joven o de 
mediana edad; las mujeres con CSC suelen ser mas mayores. No se 
conocen bien los factores de riesgo, entre los que estan la adminis- 
tracion de corticoides (también por via intravitrea), el sindrome de 
Cushing, la infeccién por Helicobacter pylori, el embarazo, el estrés 
psicoldgico y la apnea del suefio. 


Cuadro clinico 


©@ Sintomas. Visi6n borrosa, metamorfopsia, micropsia y dis- 
cromatopsia leve en un ojo. 
@ Signos 
oO La AV esta tipicamente entre 6/9 y 6/18, pero puede mejorar 
con una lente débilmente positiva debido a la hipermetropi- 
zacion por elevacion retiniana. 
© Desprendimiento redondeado u oval de la retina neurosen- 
sorial en la macula (fig. 14.58A). 
© El liquido subretiniano puede ser transparente (sobre todo 
en lesiones incipientes) o turbio; puede haber precipitados 
sobre la superficie retiniana posterior (v. fig. 14.60A). 
© Pueden verse uno o mas focos de EPR despigmentados 
(a menudo pequefios DEP) de tamafio variable dentro del 
desprendimiento neurosensorial; la presencia de pequefios 
parches de atrofia del EPR (fig. 14.58B) e hiperplasia en otras 
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Fig. 14.58 Coriorretinopatia serosa central (CSC). (A) Desprendimiento seroso de retina con un desprendimiento del 

epitelio pigmentario retiniano por debajo; (B) pequenos focos de alteracién pigmentaria en un paciente con CSC foveal 

en resoluci6n; (C) AFF del mismo ojo de (B) que muestra cicatrizacién por lesiones subclinicas adicionales; (D) lesiones 
crénicas; la inferior con un trayecto gravitacional; (E) mismo ojo de (C) en una imagen de autofluorescencia de campo 
amplio; (F) la TCO del ojo en (A) revela separacién de la retina neurosensorial y el epitelio pigmentario retiniano, asi como un 
pequeno desprendimiento epitelial pigmentario por debajo. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. A, D-F.) 
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zonas del polo posterior puede indicar la localizacién de 
lesiones previas, que tipicamente se distinguen muy bien 
mediante AFF (fig. 14.58C). 

© Las lesiones cronicas pueden asociarse a atrofia subyacente 
significativa (fig. 14.58D); el liquido a veces puede desplazarse 
hacia abajo por efecto de la gravedad (trayectos gravitaciona- 
les), lo que se aprecia mejor mediante AFF (fig. 14.58E), y en 
ocasiones puede progresar a CSC bullosa (v. a continuacion). 

oO Debe examinarse la papila Optica para descartar una foseta 
congénita como causa del desprendimiento neurosensorial 
(v. capitulo 19). 

© Evolucién 

© Se produce la resolucién espontanea en el plazo de 3-6 meses, 
con recuperaci6n de una vision normal 0 casi normal en alrede- 
dor del 80% de los casos; ocurren recurrencias hasta en el 50%. 

© Una minoria significativa sigue un curso crénico de mas de 
12 meses de duracién. El desprendimiento prolongado se 
asocia a degeneracion gradual de los fotorreceptores y EPR, 


con pérdida de vision permanente; los ataques recidivantes 
multiples pueden dar lugar a un cuadro clinico similar. 
oO En una pequefa minoria se produce EMC, NVC 0 desgarro 
del EPR. 
@ La CSC bullosa se caracteriza por uno 0 varios desprendimien- 
tos serosos de la retina y el EPR de gran tamajfio. 


Pruebas complementarias 


© = Larejilla de Amsler confirma la metamorfopsia correspondien- 
te al desprendimiento neurosensorial. 

© La TCO muestra una elevacion neurosensorial 6pticamente 
vacia. Otros posibles hallazgos son uno o mas desprendimientos 
del EPR mas pequenios (fig. 14.58F), precipitados sobre la super- 
ficie posterior de la retina desprendida y coroides engrosada. 
Pueden verse cambios degenerativos en los casos crénicos 0 
recurrentes. 

© La AGF muestra una mancha hiperfluorescente precoz que 
crece gradualmente («mancha de tinta»; figs. 14.59A y B) o mas 


Fig. 14.59 AGF en la coriorretinopatia serosa central. (A) y (B) Imagenes «en mancha de tinta»; (C) y (D) imagenes «en humo de 
chimenea». 
(Por cortesia de S. Chen.) 
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raramente forma una columna vertical («humo de chimenea»; 
figs. 14.59C y D), seguida de difusién por el area desprendida. 
Puede demostrarse un DEP subyacente. Pueden verse multiples 
focos o areas difusas de exudacién, sobre todo en la enfermedad 
crénica o recurrente. 

@ La AFF muestra una disminucion focal de la autofluorescencia 
en el sitio del escape y en la localizacién de las lesiones antiguas 
(v. figs. 14.58C y E). A veces se ve un trayecto gravitacional. 

@ AVI. La fase precoz puede mostrar vasos coroideos dilatados 0 
afectados en el polo posterior, y en la etapa media se ven areas 
de hiperfluorescencia debido a la hiperpermeabilidad coroidea. 
A menudo se ven focos subclinicos. 


Tratamiento 


@ En muchos casos basta con la observacion. Todas las modalida- 
des de tratamiento pueden asociarse a formacién de un desgarro 
del EPR, que también puede producirse espontaneamente. 

© Debe suspenderse el tratamiento con corticoides si es posible, 
sobre todo en casos crénicos, recurrentes 0 graves. 

© Laser. En varios estudios se han obtenido buenos resultados 
con micropulsos de laser de diodo en el sitio de exudacion del 
EPR (figs. 14.60A y B), que se asocian a un dafio considera- 
blemente menor de la retina en la TCO que la fotocoagulacién 
convencional. 

© La TED al 30-50% de la dosis usada para la NVC junto con 
una intensidad luminosa del 50% suele obtener una resolucion 
completa, incluso en casos crénicos graves, y se asocia a una 
incidencia considerablemente menor de isquemia coroidea 
significativa que los regimenes de mayor intensidad. 

© Los anti-VEGF intravitreos han conseguido resultados espe- 
ranzadores y pueden usarse junto con otros tratamientos. 

© Otros. Se han publicado casos en los que han ido bien diversos 
farmacos, como acido acetilsalicilico, B-bloqueantes, mifepristona 


y eplerenona, pero por ahora apenas hay estudios controlados. 


Fig. 14.60 Tratamiento con micropulsos de laser en la 
coriorretinopatia serosa central. (A) Antes del tratamiento; 
(B) después de un tratamiento exitoso. 


CAPITULO 


Maculopatias adquiridas 


TELANGIECTASIAS MACULARES 


IDIOPATICAS 


Las telangiectasias maculares idiopaticas (TMI, TelMac) son una 


enfermedad de patogenia desconocida. Pueden ser mas frecuentes de 
lo que se creia anteriormente, y a veces se confunden con la RD, una 
OVR previa y otras causas de alteraciones vasculares en la macula. 
En una pequefia proporcion de casos hay antecedentes familiares. 


Tipo 1: telangiectasias aneurismaticas 


Podrian estar estrechamente relacionadas con la enfermedad de 
Coats, o mas concretamente con la forma mas leve de Coats, cono- 
cida anteriormente como «aneurismas miliares de Leber»; suelen 
afectar solo a un ojo, tanto en la retina periférica como en la macula. 
Los pacientes tipicamente son varones de mediana edad. 
©® Sintomas. Borrosidad visual leve a moderada en un ojo. 
© Signos 
© Telangiectasias y microaneurismas; los signos precoces 
pueden ser sutiles y detectarse mejor mediante fotografia 
aneritra (fig. 14.61A). 
© Se forman aneurismas mas grandes al progresar la enfermedad. 
© Edema macular, incluso con cambios cistoides. 
© Exudacion crénica con depésito de lipidos (fig. 14.61B). 
@ La TCO demuestra engrosamiento retiniano, EMC y despren- 
dimiento de retina exudativo localizado. 
© La AGF muestra telangiectasias y multiples aneurismas capilares, 
venulares y arteriolares (figs. 14.61C y D) con exudacion tardia 
y EMC (fig. 14.61E). Hay una ausencia de perfusién minima. 
© El tratamiento consiste en la aplicacidn de laser a los puntos 
y areas de exudacion, pero puede ser técnicamente dificil si 
estan muy proximos a la fovéola. Los inhibidores del VEGF 
intravitreos pueden ser eficaces. 


Tipo 2: telangiectasias perifoveales 


Esta forma bilateral es mas frecuente que el tipo 1 y suele tener peor 
pronostico visual. Afecta por igual a hombres y mujeres, y comienza 
en edades medias de la vida. A diferencia del tipo 1, los hallazgos 
suelen limitarse al area perifoveal. Se cree que la degeneracion de 
las células de Miller es un mecanismo etiopatogénico importante. 
© Sintomas. Visién borrosa en uno o ambos ojos, y puede haber 
distorsion visual. 
© Signos 
oO Pérdida grisacea de la transparencia retiniana parafoveal 
que se extiende hasta un diametro papilar de la fovéola, 
inicialmente temporal a la fovea (fig. 14.62A) y mas tarde 
rodeandola. 
oO Pueden verse finos depdsitos cristalinos superficiales en la 
retina (fig. 14.62B). 
© Las telangiectasias parafoveales pueden no ser visibles cli- 
nicamente, pero a menudo se demuestran mas claramente 
mediante fotografia aneritra. Son tipicas las vénulas en angu- 
lo recto (fig. 14.62C). Los vasos anormales pueden proliferar 
y dar lugar a una neovascularizacion subretiniana diferente 
dela NVC, pero similar a la proliferacion angiomatosa reti- 
niana (fase proliferativa de la enfermedad). 
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Fig. 14.61 Telangiectasias maculares idiopaticas de tipo 1: telangiectasias aneurisméaticas. (A) Enfermedad incipiente; 
imagen aneritra; (B) aneurismas y telangiectasias rodeados por un anillo de exudados; (C) AGF del ojo en (A) que revela 


microaneurismas; (D) AGF en fase precoz del ojo en (B) que muestra telangiectasias temporales a la fovea; (E) AGF en fase 
tardia del ojo en (B) y (D) que presenta exudacion. 
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Fig. 14.62 Telangiectasias maculares idiopaticas de tipo 2: perifoveales. (A) Pérdida de transparencia en la zona parafoveal 
temporal; (B) cristales maculares y telangiectasias incipientes; (C) telangiectasias con pequefnas vénulas en angulo recto 
parafoveales; (D) placas pigmentadas; (E) espacios seudoquisticos perifoveales en la TCO; (F) quiste laminar interno 
subfoveal. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. A-D y F) 


La atrofia foveal puede simular un agujero laminar. © Los hallazgos de la TCO son una ayuda clave para el diagnéstico. 
Se forman pequeiias placas en el EPR (fig. 14.62D) de muchos La formacién de espacios hiporreflectantes en la retina interna 
pacientes, a menudo asociadas a vénulas en angulo recto. de tamanio variable (fig. 14.62E), morfologicamente distintos de 
Se ha informado en raros casos de la presencia de aneuris- los que se ven en el EMC, es caracteristica en fases moderadas, 
mas; no suele haber depdsito de lipidos. aunque no al principio, de la enfermedad; a menudo se ve bajo 
La AV no suele deteriorarse a menos de 6/60 a menos la fovea un quiste laminar interno que crece al avanzar la enfer- 
que aparezca NVC, aunque la NVC de esta enfermedad medad (fig. 14.62F). También es muy habitual el adelgazamiento 
generalmente tiene mejor prondstico que en la DMAE. y pérdida de las capas de fotorreceptores, que puede ser precoz. 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 
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Edema macular microquistico 


Los cumulos pigmentarios aparecen como placas intrarretinia- 
nas hiperreflectantes con una sombra por detras. Es frecuente 
el adelgazamiento foveal, pero el engrosamiento difuso de la 
retina perifoveal es un hallazgo variable. En muchos pacientes 
se observan puntos hiperreflectantes en la retina interna corres- 
pondientes a los vasos telangiectasicos. 

e@ AFF. Aparecen cambios precozmente en la enfermedad, que 
pueden preceder a los signos detectables clinicamente. La 
hiperautofluorescencia foveal central es un hallazgo precoz 
frecuente, que aumenta gradualmente de extensién, pero en la 
enfermedad mas avanzada se forma un area bien delimitada de 
hipoautofluorescencia central. Los cristales retinianos y grumos 
de pigmento producen hipoautofluorescencia. Pueden verse 
areas irregulares centrales y periféricas de aumento de la sefial 
rodeando parches con la sefial atenuada. 

@ La AGF en etapas iniciales de la enfermedad muestra telangiec- 
tasias perifoveales bilaterales con exudacién precoz a partir de 
los vasos anormales que terminan produciendo una exudacién 
difusa, aunque sin EMC. Los espacios cistoides identificables 
mediante TCO no muestran hiperfluorescencia en la AGF. La 
AGF también se usa para confirmar la existencia de NVC. 

© Densidad dptica del pigmento macular (DOPM). Esta prueba 
de imagen muestra un patron posiblemente patognoménico de 
disminucion ovalada de la densidad que se corresponde con 
la distribucion tardia de la hiperfluorescencia en la AGF. La 
DOPM se mantiene desde los 6° hacia fuera. 

© Tratamiento. Los anti- VEGF intravitreos disminuyen la exuda- 
cidn angiografica en la fase no proliferativa, pero probablemente 
no mejoran la vision. Podrian ser utiles en la etapa proliferativa, 
sobre todo para la NVC. 


Telangiectasias oclusivas 


Esta enfermedad extremadamente rara se presenta a edades medias 
y comporta un mal pronostico visual. Las manifestaciones guardan 
mas relacion con la oclusién capilar que con las telangiectasias: hay 
una oclusion progresiva de los capilares parafoveales con marcada 
dilatacién aneurismatica de los capilares terminales. 


EDEMA MACULAR CISTOIDE 


Introduccion 


El edema macular cistoide (EMC) se origina por acumulacién de 
liquido en las capas plexiforme externa y nuclear interna de la retina 
con formacién de diminutas cavidades seudoquisticas (fig. 14.63). 
El liquido puede acumularse inicialmente en las células de Miiller, 
que posteriormente se romperian. Con el tiempo se produciria la 
coalescencia de cavidades mas pequefias con progresién posterior 
a un agujero laminar en la fovea y deterioro irreversible de la vision 
central. El EMC es una manifestacién inespecifica en cualquier tipo 
de edema macular. Las posibles causas incluyen: 
© Cirugia ocular y laser, por ejemplo, facoemulsificacién, foto- 
coagulacion panretiniana y otras intervenciones. 
Vasculopatias retinianas, por ejemplo, RD y OVR. 
© Inflamacién, por ejemplo, uveitis intermedia o bien uveitis 
graves o cronicas de cualquier tipo. 


Fig. 14.63 Histologia del edema macular cistoide que 
muestra espacios quisticos en las capas plexiforme 
externa y nuclear interna. 


(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, 
Butterworth-Heinemann 2001.) 


© Inducido por farmacos, por ejemplo, derivados de prostaglan- 
dinas tdpicos. 

Distrofias retinianas, por ejemplo, retinosis pigmentaria. 
Enfermedades asociadas a TVM, por ejemplo, MER. 

NVC. 

Tumores del fondo de ojo, por ejemplo, hemangioma capilar 


retiniano. 
© Enfermedades generales, por ejemplo, insuficiencia renal 


cronica. 

Diagnostico 

© Sintomas. Puede haber visién borrosa, metamorfopsia y 
micropsia. 

@ Signos 


© Pérdida de la depresion foveal, engrosamiento de la reti- 
na y multiples areas cistoides en la retina neurosensorial 
(fig. 14.64A), que se ven mejor con luz aneritra usando una 
lente de contacto para fondo de ojo (fig. 14.64B). 

o A veces hay edema de la papila dptica. 

© En ocasiones puede verse un agujero laminar. 

© Hallazgos de las enfermedades asociadas. 

La rejilla de Amsler muestra borrosidad y distorsion central. 

AGE. Se ve un patron petaloide debido a la acumulacién del 

colorante en los espacios microquisticos de la capa plexiforme 

externa (fig. 14.64C). 

@ La TCO muestra engrosamiento retiniano con espacios quis- 
ticos hiporreflectantes, asi como pérdida de la depresion foveal 
(fig. 14.64D). En casos avanzados puede demostrarse un agujero 
laminar. 


EDEMA MACULAR MICROQUISTICO 


Pueden ocurrir cambios microquisticos de la capa nuclear interna 
diferentes del EMC clasico en ojos con neuritis 6ptica y otras formas 
de neuropatia 6ptica. Parece deberse a degeneracién retrograda de 
las capas retinianas internas, que se manifiesta con deficiente reab- 
sorcion de liquido. 
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Fig. 14.64 (A) Edema macular cistoide; (B) imagen aneritra; (C) la AGF en fase tardia muestra un patron de hiperfluorescencia 
«en pétalos de flor»; (D) la TCO revela espacios hiporreflectantes en la retina, engrosamiento macular y pérdida de la 

depresion foveal. 
(Por cortesia de J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular Diseases, Mosby 1997 - fig. A; P Gili - fig. B; S. Chen - fig. C.) 


Introduccion 


La miopia es el resultado de complejos factores hereditarios y 
ambientales; hay bastantes pruebas de una relacién casual con la 
actividad visual cercana intensa durante mucho tiempo, sobre todo 
la lectura. Un defecto refractivo mayor de -6 D suele definirse 
como miopia magna, en la que la longitud axial del ojo suele ser 
mayor de 26 mm; afecta al 2% de los adultos de Europa Occidental y 
América, cifra que puede alcanzar el 10% en poblaciones de Extremo 
Oriente. La miopia patolégica o degenerativa se caracteriza por un 
alargamiento anteroposterior progresivo de la envoltura escleral 
que se asocia a diversos cambios secundarios en el ojo, al parecer 
dependientes principalmente del estiramiento mecanico de los 
tejidos afectados. Es una causa importante de ceguera legal, y la 


maculopatia es la causa mas habitual de pérdida de vision. Se han 
probado diferentes técnicas, como explantes esclerales y parches 
para frenar la progresion de la miopia 0 reforzar las areas con adel- 
gazamiento extremo, pero son controvertidas. La tabla 14.5 enumera 
las enfermedades generales asociadas a miopia. 


Tabla 14.5 Enfermedades generales asociadas a miopia 
magna 


e Sindrome de Down 

e Sindrome de Stickler 

e Sindrome de Marfan 

e Prematuridad 

e Sindrome de Noonan 

e Sindrome de Ehlers-Danlos 
e Sindrome de Pierre Robin 
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YW Miopia degenerativa 


Diagnostico 


e@ Aspecto palido y en mosaico (atigrado) debido a adelgazamien- e 
to difuso del EPR con visibilidad de los grandes vasos coroideos 
(fig 5A). 


La atrofia coriorretiniana focal se caracteriza por parches que 
permiten ver los vasos coroideos y a menudo la esclera (fig. 14.65B). 
Anomalias de la cabeza del nervio 6ptico. La papila dptica 
puede verse inusualmente pequefia, grande o anormal con una 
morfologia «inclinada» (fig. 14.65C). Es muy frecuente la atrofia 


Fig. 14.65 Miopia magna. (A) Fondo en mosaico; (B) atrofia coriorretiniana focal y papila inclinada; (€) papila inclinada; 


(D) estrias lacadas; (E) hemorragia numular; (F) mancha de Fuchs. 
(Por cortesia de S. Chen - figs. B-D.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


coriorretiniana peripapilar, sobre todo una semiluna temporal 
de adelgazamiento 0 ausencia de EPR. 

La formacion de una foseta papilar adquirida no es rara, y 
se cree que se debe a expansion de la region peripapilar al ir 
creciendo el ojo. 

Degeneracién en empalizada (v. capitulo 16). 

Las estrias lacadas son roturas del complejo EPR-membrana 
de Bruch-coriocapilar caracterizadas por finas lineas amarillas 
irregulares que se entrecruzan en el polo posterior (fig. 14.65D) 
en alrededor del 5% de los ojos con miopia magna, y pueden 
complicarse con una NVC. 

Hemorragias numulares subretinianas (fig. 14.65E), que se 
pueden forman a partir de las estrias lacadas en ausencia de NVC. 
La mancha de Fuchs (fig. 14.65F) es una lesion pigmentada, 
circular y elevada en la macula que se forma al reabsorberse 
una hemorragia subretiniana. 


© Unestafiloma es una ectasia peripapilar o macular de la esclera 


posterior (figs. 14.66A y B), secundaria a adelgazamiento y 
expansion focales, presente en cerca de un tercio de los ojos con 
miopia patologica. Se puede asociar a formacién de un agujero 
macular y ala macula «en cupula», un abultamiento anterior por 
encima que tipicamente afecta a la retina, el EPR y la coroides 
interna, y que se aprecia mejor mediante TCO (fig. 14.66C); 
puede complicarse con un desprendimiento foveal. 

Puede producirse una cavitacion intracoroidea (peripapilar), 
antes denominada «desprendimiento peripapilar por miopia 
patologica» (DPMP), adyacente al nervio, por lo general en 
su parte inferior. Clinicamente puede manifestarse como una 
pequefia drea peripapilar amarillo anaranjada (fig. 14.66D); 
generalmente se identifica mediante TCO (figs. 14.66E y F). Son 
frecuentes los defectos del campo visual, que a menudo pueden 
parecer glaucomatosos. 


Fig. 14.66 Miopia magna. (A) TC axial que muestra un estafiloma posterior en el ojo izquierdo; (B) estafiloma en la TCO; 
(C) macula en cupula; (D) cavitaci6n intracoroidea (CIC); area peripapilar anaranjada por debajo de la papila; 


(Continua) 
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Fig. 14.66 (cont.) (E) aspecto de la CIC en la TCO; (F) la linea central indica el plano de la imagen en (E); (@) desprendimiento de 
retina plano confinado en el polo posterior causado por un agujero macular de origen midpico. 
(Por cortesia de S. Chen - figs. B-F; M. Khairallah - fig. G.) 


© El desprendimiento de retina regmatégeno (DR) es mucho ©@ Puede aparecer un agujero macular espontaneamente o después 


mas comun en la miopia magna; en su etiopatogenia intervie- 

nen la mayor frecuencia de DVP, la degeneracion en empa- 

lizada, agujeros atr6ficos asintomaticos, agujeros maculares 

midpicos (v. a continuacidn) y, en ocasiones, desgarros reti- 

nianos gigantes. 

NVC 

o Aparece NVC en el 10% de los ojos con miopia patold- 
gica. 

oO El prondstico es mejor en pacientes mas jévenes con NVC 
asociada a miopia que en la DMAE. 

© El tratamiento de eleccidn suelen ser los anti- VEGF, nor- 
malmente con menor frecuencia de inyecciones que en la 
DMAE, aunque el riesgo de DR es mas alto. 

La retinosquisis macular (foveosquisis) y el DR macular sin 

formacion de agujero macular pueden aparecer en ojos con 

estafiloma posterior, probablemente como resultado de la trac- 

cidn vitrea. Algunos casos se asocian a cavitacion intracoroidea 

(v. anteriormente). La retinosquisis puede confundirse clinica- 

mente con el EMC, pero se identifica mejor mediante TCO que 

con biomicroscopia. 


de un traumatismo relativamente banal, y se asocia a la forma- 
cién de un DR regmatdgeno mucho mas frecuentemente que el 
agujero macular senil idiopatico (fig. 14.66G). La retinosquisis 
macular midpica y el agujero macular midpico pueden ser par- 
te del mismo proceso patoldgico. La vitrectomia puede ser 
eficaz para ambos, pero no se ha establecido atin cual es la mejor 
técnica quirurgica. 

El desprendimiento peripapilar es una elevacion inocua amari- 
llo anaranjada del EPR y la retina neurosensorial en el borde 
inferior de un cono midpico (complejo de la cabeza del nervio 
optico anomalo). 

Catarata subcapsular posterior 0 esclerosis nuclear de aparicién 
precoz. 

Glaucoma. Hay mayor prevalencia de glaucoma primario de 
Angulo abierto, glaucoma pigmentario y sensibilidad a los cor- 
ticoides. 

La ambliopia es infrecuente, pero puede instaurarse si hay una 
diferencia significativa de miopia entre ambos ojos. 

La luxacion del cristalino o de una lente intraocular es un 
problema infrecuente pero bien documentado. 
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ESTRIAS ANGIOIDES 


Introduccion 


Las estrias angioides son dehiscencias en forma de grieta en una 

membrana de Bruch quebradiza, engrosada y calcificada, que se 

asocian a atrofia del EPR situado por encima. Aproximadamente el 

50% de los pacientes con estrias angioides tienen una enfermedad 

general asociada: 

@ Elseudoxantoma elastico (SXE) es un trastorno hereditario del 
tejido conectivo en el que se produce calcificacién, fragmenta- 
cion y degeneracion progresivas de las fibras elasticas de la piel, 
ojo y sistema cardiovascular, y es con diferencia la enfermedad 
que se asocia mas a menudo a estrias angioides (sindrome de 
Grénblad-Strandberg). La piel de los pacientes adquiere un 
aspecto de «pollo desplumado», sobre todo en el cuello, axilas 
y fosas antecubitales. Aproximadamente el 85% de los pacientes 
sufren afectacién ocular de gravedad variable, normalmente 
después de la segunda década de la vida. 

© El sindrome de Ehlers-Danlos es una rara enfermedad del 
colageno, habitualmente autosémica dominante. Existen 11 
subtipos, pero solo el tipo 6 (esclerdtico ocular) se asocia a 
manifestaciones oftalmoldégicas. 

© La enfermedad de Paget es una osteopatia metabdlica cronica 
y progresiva que se caracteriza por reabsorcion y formacién 
excesiva y desorganizada de hueso. Solo aparecen estrias 
angioides en el 2% de los casos; al parecer, el calcio se une 
ala elastina de la membrana de Bruch, volviéndola fragil y 
quebradiza. 

© Muchas hemoglobinopatias se asocian ocasionalmente a estrias 
angioides, como el rasgo y la anemia drepanocitica, y las tala- 
semias; se cree que la fragilidad de la membrana de Bruch en 
estos casos es consecuencia del depdsito de hierro. 

© Otras enfermedades diversas. 


Diagnostico 


@ Signos 

© Lesiones lineales de color gris 0 rojo oscuro, con bordes 
dentados irregulares, que se intercomunican formando una 
especie de anillo alrededor de la papila dptica y que irra- 
dian hacia fuera desde el area peripapilar (fig. 14.67A). Las 
estrias tienden a ensancharse y extenderse lentamente con el 
tiempo. 

o Es frecuente la peau dorange (piel de naranja), también 
llamada «piel de leopardo», un moteado amarillento 
(figs. 14.67B y C) especialmente en los casos asociados a 
SXE. 

© Son frecuentes (hasta en el 25%) las drusas de la papila dptica 
(fig. 14.67D). 

o La depresion escleral esta relativamente contraindicada en 
estos ojos, debido al riesgo de empeorar el dafio de la mem- 
brana de Bruch y causar nuevas estrias angioides o rotura 
coroidea. 

© Complicaciones. Aunque las estrias angioides son al principio 
tipicamente asintomaticas, pueden acabar produciendo dete- 
rioro visual en mas del 70% de los pacientes. 
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o La NVC es con diferencia la causa mas comun de pérdida 
de vision. 

© Puede tener lugar una rotura coroidea tras traumatismos 
relativamente banales (fig. 14.67E). 

o Afectacién foveal por una estria. 

La fotografia aneritra demuestra las estrias. 

© La AGF muestra defectos ventana hiperfluorescentes por atro- 
fia del EPR que cubre las estrias, junto con hipofluorescencia 
variable asociada debido a hiperplasia del EPR. La AGF por lo 
general solo esta indicada si se sospecha NVC. 

@ AFF. Las estrias son autofluorescentes; a menudo son mas 
abundantes que en la exploracién clinica, y puede confirmarse 
el diagndstico en casos sutiles (fig. 14.67F); muestra claramente 
la piel de naranja. 


Tratamiento 


Tras un estudio general cuando esté indicado, habitualmente deri- 
vando al paciente al especialista adecuado, en la mayoria de los casos 
esta indicada la observacion. Debe advertirse a los pacientes de que 
eviten participar en deportes de contacto y de la necesidad de usar 
gafas protectoras. La NVC suele tratarse con anti-VEGF intravitreos, 
pero a menudo recurre 0 aparece en otro sitio. 


PLIEGUES COROIDEOS 


Introduccion 


Los pliegues coroideos son surcos 0 estrias paralelas que afectan a la 
coroides interna, la membrana de Bruch, el EPR ya veces la retina 
(pliegues coriorretinianos). Probablemente aparecen asociados a 
cualquier proceso que induzca la suficiente fuerza compresiva sobre 
la coroides, la membrana de Bruch y la retina. Los mecanismos 
primarios incluyen la congestion coroidea y la compresion escleral, 
con contraccion tisular ocasional. Los pliegues coroideos deben 
distinguirse de los pliegues retinianos, que suelen ser de diferente 
origen (normalmente por una MER). Entre las causas de pliegues 
coroideos se incluyen: 
© Pliegues idiopaticos (congénitos). Pueden observarse en 
individuos sanos, a menudo hipermétropes, en los que no esta 
afectada la AV. Los pliegues suelen ser bilaterales. Se ha descrito 
un sindrome de hipermetropia adquirida idiopatica con pliegues 
coroideos; en estos pacientes debe descartarse siempre una 
hipertension intracraneal incluso si no hay papiledema evidente 
(v. a continuacion), aunque se ha propuesto como explicacién 
alternativa que un canal escleral constrefido causa congestion 
de la papila 6ptica en algunos pacientes. 
© Papiledema. Pueden verse pliegues coroideos en pacientes con 
elevacidn cronica de la presién intracraneal, en los que pueden 
asociarse a una disminucion de AV que a veces es permanente. 
© Las orbitopatias, como tumores retrobulbares y oftalmopatia 
tiroidea, pueden causar pliegues coroideos asociados a pérdida 
de vision. 
@ Enfermedades oculares, como tumores coroideos, inflamacio- 
nes como la escleritis posterior, explantes retinianos para DRe 
hipotonia. 
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Fig. 14.67 Estrias angioides. (A) Estrias angioides avanzadas; (B) estrias angioides sutiles alrededor de la papila 6ptica con 
«piel de naranja» en la macula temporal; (C) estrias angioides con «piel de naranja» mas marcada; (D) estrias angioides y 
drusas de la papila 6ptica; (E) hemorragia subretiniana causada por rotura coroidea traumatica; (F) imagen de AFF del ojo en 
(B) que muestra cambios mas acusados que los que se aprecian clinicamente, con demostraci6n mas evidente de la piel 
de naranja. 

(Por cortesia de P Saine - fig. A; S. Chen - figs. C-E.) 
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Diagnostico 


© Sintomas. Su efecto sobre la visidn es variable y depende de la 
causa; muchos pacientes estan asintomaticos. 
@ Signos 
O Lineas paralelas, surcos o estrias localizados tipicamente 
en el polo posterior. Los pliegues suelen estar orientados 
horizontalmente (fig. 14.68A). 
oO La cresta (parte elevada) de un pliegue es amarillenta 
y menos pigmentada debido al estiramiento y adelgaza- 
miento del EPR, mientras que el valle es mas oscuro por 
compresién del EPR. 


Fig. 14.68 Pliegues coroideos. (A) Fotograffa de campo amplio; 
(B) aspecto en la TCO; (C) AFF. 


(Por cortesia de S. Chen.) 


oO La exploracion clinica debe ir enfocada a descartar edema 
de la papila Optica, asi como otras patologias oculares u 
orbitarias. 
@ La TCO permite distinguir entre pliegues coroideos, corio- 
rretinianos y retinianos (fig. 14.68B). 
© La AFF demuestra claramente los pliegues (fig. 14.68C) y puede 
mostrar atrofia asociada; si esta es marcada, pueden confundirse 
con estrias angioides. 
© La AGF muestra crestas hiperfluorescentes por el aumento de la 
fluorescencia coroidea de fondo vista a través del EPR distendido 
y adelgazado, junto con valles hipofluorescentes debido al bloqueo 
de la fluorescencia coroidea por el EPR comprimido y engrosado. 
© Otras pruebas de imagen. Puede estar indicado solicitar una 
ecografia, tomografia computarizada (TC) o resonancia magné- 
tica (RM) de las orbitas 0 el cerebro. En la hipertensién craneal 
o la hipermetropia adquirida con pliegues coroideos, puede 
observarse un aumento del espacio perineural en la ecografia 
en modo B y la RM de los nervios dpticos. 


Introduccion 


La maculopatia es frecuente en los ojos que sufren hipotonia, 
definida como una PIO menor de 5 mmHg. La causa mas comun 
es un drenaje excesivo tras cirugia de glaucoma, aumentando el 
riesgo si se han empleado antimetabolitos coadyuvantes; otras 
posibles causas serian traumatismos (hendidura de ciclodidlisis, 
heridas penetrantes), uveitis crénica (por afectacion directa de la 
funcion del cuerpo ciliar o por desprendimiento traccional del 
cuerpo ciliar debido a una membrana ciclitica) y DR. Las causas 
generales de hipotonia (normalmente bilateral) serian la des- 
hidratacion, la hiperglucemia por diabetes mal controlada, la 
insuficiencia renal y el tratamiento con agentes hiperosmoticos 0 
inhibidores de la anhidrasa carbonica. La aparicion de un derra- 
me coroideo secundario puede dar lugar a que la hipotonia se 
perpetue. Con el tiempo, el proceso hipoténico puede empeorar 
las lesiones por si mismo, con esclerosis y atrofia de los procesos 
ciliares. La hipotonia grave prolongada puede ocasionar tisis y 
pérdida del globo ocular. El tratamiento para restaurar la PIO 
normal dependera de la causa. 


Diagnostico 


@ La AVse ve afectada de modo variable; si tarda en normalizarse 
la PIO, puede quedar una pérdida visual definitiva, aunque se 
ha informado de casos con mejoria sustancial tras corregir la 
hipotonia al cabo de varios afios. 

© Pliegues retinianos finos que irradian hacia fuera desde la 
fovéola, que también puede mostrar EMC (fig. 14.69). 

© Pliegues coriorretinianos que irradian hacia fuera con un 
patron ramificado desde la papila dptica; se deben a colapso 
escleral, con la consiguiente redundancia coriorretiniana. 

© Miscelanea. Puede haber otros hallazgos, dependiendo tanto 
de la etiologia como de los efectos secundarios de la hipotonia, 
como aplanamiento de la camara anterior, derrame coroideo, 
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(ets) Excavacion coroidea focal 


Fig. 14.69 Maculopatia hipot6nica que muestra edema 
macular cistoide y pliegues retinianos. 
(Por cortesia de P Gili.) 


catarata, descompensaci6n corneal, edema de papila, uveitis, 
escape de la herida o una ampolla filtrante inesperada junto a 
una incision (p. ej., tras cirugia de catarata), una hendidura de 
ciclodialisis en la gonioscopia y DR. 

La biomicroscopia por ultrasonidos puede mostrar una mem- 
brana ciclitica o una hendidura de ciclodidlisis si hay motivos 
clinicos para sospecharlas. 

Ecografia en modo B. Demostrara los derrames coroideos. 
La ecografia en modo A 0 la interferometria pueden mostrar 
una disminucion de la longitud axial. 


Patogenia. La lesién retiniana se debe a los efectos fotoquimicos 
de la radiacién solar tras mirar directa 0 indirectamente al sol 
(retinopatia por eclipse). 

Presentacion. A las pocas horas de la exposicién con disminu- 


cidn de vision central y un pequefio escotoma central. 

Signos 

o AV variable segun la gravedad. 

© Pequefia mancha foveolar amarilla o roja (fig. 14.70A) que 
se desvanece tras varias semanas. 

oO La mancha evoluciona a un defecto foveolar muy bien 
definido de bordes irregulares (fig. 14.70B) 0 a un agujero 
laminar. 

La TCO muestra adelgazamiento foveal con un area focal hipo- 

rreflectante, cuya profundidad guarda correlacién con el grado 

de pérdida de AV, pero que normalmente incluye a los segmen- 
tos internos y externos de los fotorreceptores (v. fig. 14.56C con 
un aspecto similar). 

No hay tratamiento. 

El pronéstico es bueno en la mayoria de los casos, y la AV 

mejora hasta que se normaliza o casi en el plazo de unos 

6 meses; en una minoria de pacientes persiste una disminucion 

significativa de vision. 


EXCAVACION COROIDEA FOCAL 


La excavacion coroidea focal (ECF) es una enfermedad relativa- 


mente frecuente descrita recientemente en la que se detectan una 


o mas areas de excavacién coroidea macular en uno 0 ambos ojos 
de un paciente, tipicamente de mediana edad y mas probablemente 
de Extremo Oriente, sin antecedentes de enfermedades oculares que 
causen adelgazamiento de la coroides. La vision se ve afectada de modo 


Fig. 14.70 Maculopatia solar. (A) Mancha amarilla foveolar; (B) defecto foveolar. 
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Fig. 14.71 Excavaci6n coroidea focal. (A) TCO del tipo moldeado; (B) TCO del tipo no moldeado. 
(Por cortesia de J. Chen y R. Gupta, de Canadian Journal of Ophthalmology, 2012;47:e56-8.) 


variable, y puede alterarse por complicaciones como NVC, CSC y _ segmentos internos y externos se ajustan a la indentacion hacia 
VCP. A menudo se observan clinicamente trastornos del epitelio fuera en la ECF de tipo «moldeado» (fig. 14.71A); por el contrario, 
pigmentario por encima o pequenos depdsitos blanco amarillen- en la ECF «no moldeada», las capas de fotorreceptores se alteran y 
tos, en ocasiones viteliformes. En la TCO, el EPR y la union de los parecen estar separadas del EPR (fig. 14.71B). 
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Pruebas complementarias 


INTRODUCCION 


General 


Las distrofias hereditarias del fondo de ojo son un grupo de tras- 
tornos que normalmente ejercen sus principales efectos sobre el 
complejo epitelio pigmentario retiniano (EPR)-fotorreceptores y 
la coriocapilar, y causan diversos grados de deterioro de la vision; 
el grupo mas comun de distrofias es el de la retinosis pigmentaria. 
Algunas distrofias se manifiestan en la primera infancia, otras no 
se presentan hasta edades avanzadas. Las distrofias aisladas cursan 
con manifestaciones limitadas al ojo, mientras que las distrofias 
sindrdémicas son parte de un proceso patoldgico mas generalizado 
que afecta también a otros tejidos del cuerpo. Se estan investigando 
intensamente tratamientos como la terapia génica, aunque es poco 
probable que estén disponibles en un futuro cercano. 


Anatomia 


Existen dos tipos de fotorreceptores retinianos: 

© Los bastones son los mas abundantes (120 millones) y alcanzan su 
maxima concentracion en la retina semiperiférica. Son mas sensi- 
bles en condiciones de baja iluminacion y se encargan de la vision 
nocturna, de captar el movimiento y de la vision periférica. Sila 
disfuncion de bastones precede o es mas acusada que la de los conos, 
dara lugar a mala visién nocturna (nictalopia) y pérdida de campo 
visual, apareciendo normalmente primero la ceguera nocturna. 

© Los conos son bastante menos numerosos (6 millones) y se concen- 
tran en la fovea. Son mas sensibles cuando hay iluminaci6n intensa 
y se ocupan de la vision diurna, la visién cromatica, la vision central 
y la vision fina. Por tanto, la disfuncion de conos origina mala 
vision central, alteracién de la vision del color (discromatopsia) y, 
en ocasiones, problemas en la visién diurna (hemeralopia). 


Herencia 


La mayoria de las distrofias son hereditarias, pero a veces puede 
ocurrir en un individuo una nueva mutacion (variante alélica) que 
se transmitira a las generaciones futuras. 

© Las distrofias autosémicas dominantes (AD) a menudo mues- 
tran expresividad variable, y suelen tener un comienzo mas 
tardio y una evolucién mas benigna que los trastornos recesivos. 

© Las distrofias recesivas pueden ser autosdmicas (AR) o ligadas 
al cromosoma X (LXR). Generalmente comienzan mas pre- 
cozmente y tienen un curso es mas grave que las enfermedades 
AD. En ocasiones, las mujeres portadoras de enfermedades LXR 
presentan alteraciones tipicas en el fondo de ojo. 

@ Las enfermedades dominantes ligadas al cromosoma X (LXD) 
son muy raras y tipicamente letales en nifios varones (p. ej., sin- 
drome de Aicardi). 

@ El ADN mitocondrial se hereda exclusivamente por linea 
materna; las distrofias retinianas asociadas a variantes del ADN 
mitocondrial son extremadamente raras y se dan en el contexto 
de una enfermedad general. La madre portadora suele tener una 
mezcla de mitocondrias, de las que solo algunas poseen el gen 
disfuncional, y la presencia y gravedad de la distrofia resultante 
dependen de la proporcién de mitocondrias defectuosas trans- 
mitidas a su descendencia. 


© Las enfermedades digénicas se deben al efecto combinado de 
la mutacion de dos genes diferentes. 


Clasificacion 


Ademias de por el patron de herencia, las distrofias pueden dividirse 
segun sean generalizadas, en las que los efectos clinicos afectan a 
todo el fondo del ojo (de bastones-conos 0 de conos-bastones, seguin 
qué tipo de fotorreceptores funcione peor) o centrales (locales, 
maculares), en las que solo hay afectacién de la macula. También 
pueden clasificarse segun el elemento sobre el que se centra el pro- 
ceso patoldgico (p. ej., fotorreceptores, EPR 0 coroides), y segun 
sean estacionarias (no progresivas) 0 progresivas. 


PRUEBAS COMPLEMENTARIAS 


Electrorretinografia 


Introduccion 


El electrorretinograma (ERG) mide la actividad eléctrica de la 
retina; cuando se estimula con una luz de la intensidad adecuada, 
se inducen flujos iénicos —principalmente de sodio y potasio— que 
entran o salen de las células, de modo que se genera un potencial. El 
registro se hace entre un electrodo activo -en contacto con la cornea 
o un electrodo cutaneo situado justo por debajo del borde palpebral 
inferior- y un electrodo de referencia en la frente. El potencial entre 
los dos electrodos se amplifica luego y se representa en una pantalla 
(fig. 15.1). El ERG es predominantemente bifasico (fig. 15.2): 
@ Laonda aes una deflexién inicial rapida, negativa respecto a la 
cornea, generada por los fotorreceptores. 
© La onda b es una deflexién positiva posterior mas lenta de 
gran amplitud. Aunque es generada por las células de Miiller 
y bipolares, depende directamente del funcionamiento de los 
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Fig. 15.1 Principios de la electrorretinografia. 
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Fig. 15.2 Componentes y origenes del electrorretinograma. 


fotorreceptores, y su magnitud refleja fielmente la integridad 
de estos. Su amplitud se mide desde el valle de la onda a has- 
ta el pico de la onda b. Consta de los subcomponentes b-1 y 
b-2; el primero representa probablemente la actividad tanto 
de bastones como de conos, mientras que el segundo refleja 
principalmente la actividad de los conos, por lo que es posible 
diferenciar entre las respuestas de bastones y conos con las 
técnicas apropiadas. La onda b se incrementa con la adaptacién 
a la oscuridad y al aumentar el estimulo luminoso. 

@ La onda c es una tercera deflexién (negativa) generada por el 
EPR y los fotorreceptores. 

© La latencia es el intervalo hasta que se inicia la onda a desde 
que se aplicé el estimulo. 

© El] tiempo implicito es el intervalo desde el estimulo hasta el 
pico de la onda b. 

La ERG se usa para el diagnostico de diversos trastornos retinianos 

segun sea el patron tipico de las alteraciones registradas, asi como para 

el seguimiento del proceso patoldgico en las distrofias y otras enfer- 

medades, como algunas formas de uveitis (p. ej., retinocoroidopatia 

en perdigonada) y toxicidad por farmacos (p. ¢j., hidroxicloroquina). 


ERG de campo completo 


Un ERG de campo completo estandar consta de cinco registros 
(fig. 15.3) tomados durante la estimulacién difusa de toda la super- 
ficie retiniana; se usa para estudiar retinopatias generalizadas, 
aunque puede pasar por alto patologias localizadas. Los primeros 
tres registros se obtienen tras 30 min de adaptacion a la oscuridad 
(escotépicos), y los dos ultimos, después de adaptar al paciente a 
una iluminacion difusa moderadamente intensa (fotdpicos). A veces 
resulta dificil adaptar a los nifios a la oscuridad durante 30 min, por 
lo que pueden emplearse condiciones de penumbra (mes6picas) 
para provocar respuestas mediadas principalmente por los bastones 
a estimulos de baja intensidad de luz blanca o azul. 


@ ERG escotépico 

O Las respuestas de los bastones se estimulan con un flash muy 
tenue de luz blanca 0 azul, y consisten en una onda b grande 
con la onda a pequefia o no registrable. 

oO Se usa un destello blanco muy intenso para provocar la res- 
puesta combinada de bastones y conos, caracterizada por 
ondas a y b muy marcadas. 

O Los potenciales oscilatorios se estimulan con un destello 
intenso y cambiando los parametros de registro. Las peque- 
fias ondas oscilatorias se producen en la rama ascendente de 
la onda b y son generadas por células de la retina interna. 

e@ ERG fotépico 

O Las respuestas de los conos se obtienen con un flash unico 
intenso, que provoca una onda a y una onda b seguidas de 
pequeiias oscilaciones. 

o El parpadeo de los conos se usa para aislar la respuesta de 
los conos usando un estimulo de luz parpadeante con una 
frecuencia de 30 Hz, a la que no pueden responder los bas- 
tones. Permite medir la amplitud y el tiempo implicito de la 
onda b de los conos. Los conos responden en ojos normales a 
frecuencias de hasta 50 Hz, a partir de donde dejan de regis- 
trarse respuestas individuales («fusién de parpadeo critica»). 


ERG multifocal 


El ERG multifocal es un método para obtener mapas topograficos 
del funcionamiento de la retina (fig. 15.4). El estimulo es escalado 
para ajustarse a la variacion de la densidad de fotorreceptores por 
la retina. En la fovea, donde la densidad de receptores es alta, se 
emplea un estimulo mas débil que en la periferia, con menor den- 
sidad de receptores. Igual que con el ERG convencional, pueden 
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Fig.15.3 Registros electrorretinograficos normales. 
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Fig. 15.4 Electrorretinograma multifocal. 


hacerse muchos tipos de mediciones, como la amplitud y el tiempo 
de aparicion de los valles y picos; la informacion puede resumirse 
en forma de una grafica tridimensional que recuerda a la isla de 
vision. La técnica puede usarse para casi cualquier trastorno que 
afecte a la funcién retiniana. 


ERG focal 


El ERG focal (foveal) se usa para estudiar maculopatias. 


ERG en patron 


Se emplea un estimulo similar al usado para los potenciales provo- 
cados visuales (v. capitulo 19), la inversion del patron, para estudiar 
la funcion de las células ganglionares, tipicamente cuando quiere 
detectarse una neuropatia Optica sutil. 


Electrooculografia 


El electrooculograma (EOG) mide el potencial de reposo entre 
la cornea eléctricamente positiva y la parte posterior del ojo eléc- 
tricamente negativa (fig. 15.5). Refleja la actividad del EPR y los 
fotorreceptores. Por tanto, un ojo ciego por una enfermedad pro- 
ximal a los fotorreceptores tendra un EOG normal. En general, se 
requiere una alteracién difusa o generalizada del EPR para que se 
afecte significativamente la respuesta. Como hay mucha variacion 
en la amplitud del EOG en sujetos normales, el resultado se calcula 
dividiendo la altura maxima del potencial en condiciones fotépicas 
(«pico luminoso») entre su altura minima en la oscuridad («valle 
oscuro»), lo que se expresa como un cociente (indice de Arden) o 
un porcentaje. El valor normal debe ser mayor de 1,85 0 185%. 


Adaptometria 


La adaptacién a la oscuridad (AO) es un fenédmeno mediante el cual 
el sistema visual se adapta a la disminucion del nivel de iluminacién; 
se evalua sobre todo al investigar la nictalopia. La retina se expone 
a una luz intensa durante un tiempo suficiente para blanquear el 
25% o mas de su rodopsina. Seguidamente, los bastones normales 
quedan insensibles a la luz y los conos solo responden a estimulos 
muy brillantes. Puede monitorizarse la ulterior recuperacion de la 
sensibilidad a la luz, colocando al sujeto en la oscuridad y presen- 
tandole periddicamente puntos de luz de intensidad variable en el 
campo visual preguntando si los percibe. Se registra el umbral al 
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Fig. 15.5 Principios de la electrooculografia. 


que el sujeto percibe la luz, repitiéndose los destellos a intervalos 

regulares para obtener una grafica de la sensibilidad creciente del 

ojo a la luz: la curva de sensibilidad (fig. 15.6). 

@ La curva de los conos de la grafica representa los primeros 
5-10 min de oscuridad, durante los que la sensibilidad de los 
conos mejora rapidamente. Durante este periodo también se 
estan recuperando los bastones, pero mas lentamente. 

© La transicién «conos-bastones» ocurre normalmente al cabo 
de 7-10 min, cuando los conos alcanzan su maxima sensibilidad 
y se comprueba que los bastones se vuelven mas sensibles que 
los conos. 

© Lacurva de los bastones es mas lenta y representa la continua- 
cion de la mejoria de sensibilidad de los bastones. Tras 15-30 min, 
los bastones plenamente adaptados a la oscuridad permiten que 
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Fig. 15.6 Curva de adaptacion a la oscuridad. 
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el sujeto perciba un punto de luz 100 veces mas tenue de lo que 
conseguiria solo con los conos. Si los destellos se enfocan en la 
fovéola (donde no hay bastones), solo se registrara un segmento 
rapido correspondiente a la adaptacion de los conos. 


Introduccion 


En las distrofias puede aparecer discromatopsia antes de que se 
deterioren otros parametros visuales; la evaluacién de la vision 
cromatica también es util para estudiar neuropatias dpticas y deter- 
minar si existe un defecto congénito para algun color. La vision 
cromatica depende de tres poblaciones de conos retinianos, cada 
uno con un pico de sensibilidad especifico: azules (tritan) a 414- 
424 nm, verdes (deuteran) a 522-539 nm y rojos (protan) a 549-570 
nm. La percepcién normal de los colores requiere estos tres colores 
primarios para captar todos los del espectro. Puede haber deficiencia 
de cualquiera de los pigmentos de los conos (p. ej., protanomalia o 
mala percepcién del rojo) o ausencia completa (p. ej., protanopia 
0 ceguera al rojo). Los tricrématas poseen los tres tipos de conos 
(aunque no necesariamente con funcionamiento perfecto), mientras 
que la ausencia de uno o dos tipos de conos convierte al individuo 
en dicrémata 0 monocrémata, respectivamente. La mayoria de 
las personas con defectos congénitos de la vision cromatica son 
tricromatas con anomalia, que usan proporciones anormales de los 
tres colores primarios para percibir todos los del espectro luminoso. 
Aquellos con deficiencia rojo-verde causada por anomalia de los 
conos sensibles al rojo son protanomalos; con anomalia de los conos 
sensibles al verde, deuterandmalos; y con deficiencia azul-verde 
causada por anomalia de los conos sensibles al azul, tritandmalos. 
Las maculopatias adquiridas suelen producir defectos del eje azul- 
amarillo, y las lesiones del nervio dptico, defecto del rojo-verde. 


Pruebas de vision cromatica 


© La prueba de Ishihara esta disefiada para el cribado de los 
defectos protan y deuteran congénitos, pero es facil de usar 
y esta muy extendida, por lo que en la practica a menudo se 
emplea para investigar un defecto de la vision cromatica de 
cualquier tipo. Consiste en un lamina de prueba seguida de 16 
laminas, cada una con una matriz de puntos dispuestos para 
mostrar en el centro una forma o un numero que el sujeto 
debe identificar (fig. 15.7A). Una persona con deficiencia de los 
colores solo podra reconocer algunas figuras. La incapacidad 
para identificar la lamina de prueba (suponiendo que la agudeza 
visual sea suficiente) indica una pérdida de vision funcional. 

© La prueba de Hardy-Rand-Rittler es similar a la de Ishihara, 
pero puede detectar los tres tipos de defectos congénitos de la 
visién cromiatica (fig. 15.7B). 

© La prueba de la City University esta formada por 10 laminas 
que contienen un color central y cuatro colores periféricos 
(fig. 15.7C), de los que el sujeto tiene que elegir el que mas se 
aproxime al del centro. 

© La prueba de 100 colores de Farnsworth-Munsell es una prue- 
ba muy sensible, pero tediosa de realizar, que sirve para estudiar 
los defectos cromaticos tanto congénitos como adquiridos. 
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Fig. 15.7 Pruebas de visi6n cromatica. (A) De Ishihara; (B) de 
Hardy-Rand-Rittler; (€) de la City University; (D) prueba de 
100 colores de Farnsworth-Munsell. 

(Por cortesia de T. Waggoner - fig. B.) 


A pesar de su nombre, consta de 85 tapones de diferentes matices 
distribuidos en cuatro grupos (fig. 15.7D); se pide al sujeto que 
reordene los tapones mezclados aleatoriamente seguin la progre- 
sion del color, y los resultados se anotan en una grafica circular. 
Cada una de las tres formas de dicromatismo se caracteriza por 
fallos en un meridiano concreto de la grafica (fig. 15.8). 
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DISTROFIAS DE FOTORRECEPTORES 


GENERALIZADAS 


Retinosis pigmentaria 


Introduccion 


La retinosis pigmentaria (RP), retinitis pigmentaria o distrofia 
retiniana pigmentaria, engloba a un grupo clinica y genéticamente 
diverso de degeneraciones retinianas difusas hereditarias que afec- 
tan principalmente a los bastones, con degeneracion mas tardia de 
los conos (distrofia de bastones-conos). Es la distrofia hereditaria del 
fondo del ojo mas frecuente, con una prevalencia de 1:5.000. La edad 
de comienzo, la velocidad de progresion, la pérdida de vision final 
y los hallazgos oculares asociados suelen guardar relacién con el 
modo de herencia; la RP puede presentarse de modo esporadico (RP 
simple) o heredarse con un patrén AD, AR o LXR. Muchos casos se 
deben a una variante alélica (mutacin) del gen de la rodopsina. La 
forma LXR es la menos frecuente, pero la mas grave, y puede causar 
ceguera completa hacia la tercera o cuarta décadas, generalmente 
debido a disfuncion de una proteina especifica. La enfermedad 
AR también puede ser grave, y al igual que la LXR a menudo se 


debe a pérdida de alguna funcidn concreta. Los casos esporadicos 
pueden tener un prondstico mas favorable, con conservacién de 
la visién central hasta la sexta década o mas tarde. La forma AD 
generalmente tiene el mejor prondstico. En el 20-30% de los casos, 
la RP, a menudo atipica (v. mas adelante), existe una enfermedad 
general asociada (RP sindrdémica); estas enfermedades suelen ser AR 
o de herencia mitocondrial. La toxicidad por ciertos farmacos puede 
deparar un cuadro clinico similar (v. capitulo 20). Alrededor del 
5% de los casos de RP pertenecen a un tipo grave de comienzo muy 
precoz agrupado bajo la denominacién de «amaurosis congénita de 
Leber» (v. epigrafe aparte). 


Diagnostico 


La triada clasica de signos clinicos incluye pigmentacion retiniana 

en espiculas éseas, adelgazamiento arteriolar y palidez cérea de la 

papila dptica. 

© Sintomas. A menudo debuta con ceguera nocturna y dificultad 
para adaptarse a la oscuridad, pero puede haber problemas de 
vision periférica. La pérdida de vision central suele ser tardia, 
aunque también puede aparecer precozmente, a veces por com- 
plicaciones, como cataratas. No son raras las fotopsias (vision 
de destellos de luz). Puede haber antecedentes familiares de RP, 
y debe realizarse un arbol genealdgico. 

@ Signos 


© La agudeza visual (AV) puede ser normal; la sensibilidad al 


contraste se ve afectada en fases mas tempranas que la AV. 
Fig. 15.8 Resultados de la prueba de Farnsworth-Munsell en 


eigen 3 2 ‘ae ios pi tarios i ini n espiculas ésea 
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perivasculares y atrofia del EPR en la semiperiferia de ambos 
ojos asociados a adelgazamiento arteriolar (figs. 15.9A y B). 

oO Va aumentando gradualmente la densidad del pigmento 
que se extiende anterior y posteriormente, y el fondo de 
ojo adquiere un aspecto en mosaico por exposicion de los 
grandes vasos coroideos (fig. 15.9C). 


booksmedicos.org 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


Fig.15.9 Progresion de la retinosis pigmentaria. (A) y (B) Cambios relativamente incipientes; (C) cambios avanzados (imagen 
de campo amplio); (D) enfermedad terminal. 
(Por cortesia de P Saine - fig. A; S. Chen - figs. B y C.) 


oO La pigmentacion periférica puede hacerse muy marcada, 
con acusado adelgazamiento arteriolar y palidez de la papila 
Optica (fig. 15.9D). 

oO La macula puede mostrar atrofia, formacién de membrana 
epirretiniana (MER) y edema macular cistoide (EMC). 

© Es frecuente la miopia. 

© Las drusas de la papila optica son mas habituales en los 
pacientes con RP. 

oO Las mujeres portadoras de la forma LXR pueden tener un 
fondo normal o bien mostrar un reflejo metdlico dorado 
(«tapetal») en la macula (fig. 15.10A) 0 pequefios parches 
periféricos de pigmentacion en espicula dsea (fig. 15.10B). 

© Complicaciones. Catarata subcapsular posterior (frecuente 

en todas las formas de RP), glaucoma de angulo abierto (3%), 

queratocono (raro) y desprendimiento vitreo posterior. En 

ocasiones se observa uveitis intermedia y una seudoenfermedad 
de Coats con deposito de lipidos en la retina periférica y des- 
prendimiento de retina exudativo. 

© Pruebas complementarias. A veces se requieren para descartar 
infecciones que puedan causar un cuadro parecido (p. ej., sifilis). 


[e) 


El ERG de campo completo es una prueba diagnéstica muy 
sensible. En etapas incipientes muestra reduccion de las res- 
puestas escotdpicas de bastones y combinadas (fig. 15.11); las 
respuestas fotopicas disminuyen al avanzar la enfermedad, 
hasta que finalmente el ERG se extingue. El ERG multifocal 
puede aportar informacién mas concreta. 

El EOG es subnormal, con ausencia de elevacién luminosa. 
La AO esta prolongada; puede ser util en casos dudosos. 
La perimetria inicialmente muestra escotomas pequefios 
semiperiféricos que se fusionan gradualmente, y al final pue- 
de quedar un islote de visidén central residual (fig. 15.12) que 
termina por desaparecer. La microperimetria (v. capitulo 14), 
si esta disponible, es util para valorar la vision central. 

La tomografia de coherencia dptica (TCO) identificara el 
EMC. 

El analisis genético puede identificar la mutacién responsable 
en un individuo concreto y facilitar el consejo genético, 
incluyendo el riesgo de transmision a la descendencia. Tam- 
bién puede ayudar a decidir si se administran suplementos 
de vitamina A. 
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(B) 


Fig. 15.10 Hallazgos en mujeres portadoras de retinosis 
pigmentaria ligada al cromosoma X. (A) Reflejo «tapetal» en 
la macula; (B) leves cambios pigmentarios periféricos. 


(Por cortesia de D. Taylor y C.S. Hoyt, de Pediatric Ophthalmology and 
Strabismus, Elsevier Saunders 2005 - fig. A.) 


Tratamiento 


Las revisiones periddicas (p. ej., anuales) son esenciales para 
detectar complicaciones que afecten a la vision y sean suscepti- 
bles de ser tratadas, dar apoyo y mantener el contacto en caso 
de posibles innovaciones terapéuticas. 

No se ha comercializado todavia ningun tratamiento eficaz, 
pero la terapia génica y las protesis retinianas son alternativas 
prometedoras para el futuro. 

La cirugia de catarata suele mejorar la vision. 

Ayudas de baja vision, rehabilitacion y servicios sociales cuando 
sean convenientes. 

Debe evitarse el tabaco. 

Deben llevarse gafas de sol «con control nanométrico» para blo- 
quear las longitudes de onda de hasta unos 550 nm y con cubier- 
tas laterales para el exterior, y se adoptaran otras estrategias para 
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Fig. 15.11 ERG en retinosis pigmentaria incipiente que 
muestra disminucién de las respuestas escotdpicas de 
bastones y combinadas. 


protegerse de la luz. Las gafas de color Ambar para interior con 
filtros de 511-527 nm pueden mejorar la sensibilidad al contraste 
y el confort. 

El EMC en la RP puede responder a la acetazolamida oral y a 
veces a los inhibidores de la anhidrasa carbédnica tdpicos. 

Los suplementos de altas dosis de vitamina A (p. €j., 15.000 unida- 
des de palmitato al dia) podrian ejercer un minimo efecto benefi- 
cioso, pero conviene ser cautos por los posible efectos secundarios, 
sobre todo mayor riesgo de cancer de pulmon sefialado por el 
Age-Related Eye Disease Study (AREDS) en fumadores que 
toman B-caroteno (v. capitulo 14), hepatotoxicidad en sujetos 
susceptibles y empeoramiento de la funcidn retiniana en algunos 
subtipos genéticos de RP; deben evitarse durante la gestacién 
o en aquellas pacientes que planeen quedarse embarazadas. Si 
se usan suplementos, se vigilara atentamente la funcién visual 
durante los primeros meses del tratamiento, y se realizaran andlisis 
periddicos de los niveles plasmaticos de vitamina A y de funcién 
hepatica. La luteina, posiblemente junto a la zeaxantina, puede 
ser una alternativa mas segura, empleando la dosis del AREDS. 
Los pacientes con mutaciones en el gen RHO1 tienen mas posibi- 
lidades de mejorar, pero quizds sea mejor evitar los suplementos 
en aquellos con mutaciones del gen ABCA4 (v. «Enfermedad de 
Stargardt»). Probablemente en todos los pacientes deben corregir- 
se las deficiencias vitaminicas, aunque con precaucién, de nuevo 
especialmente si hay mutacién del ABCA4. 

Otros farmacos (p. ej., antagonistas del calcio) podrian ser 
beneficiosos, pero no se ha confirmado su eficacia y seguridad 
en la RP. 
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Prueba umbral 24-2 central 


Monitor de fijacién: mirada/mancha ciega Estimulo: Ill, blanco Diametro pupilar: 8,3 mm Fecha: 05-03-2013 
Diana de fijacién: central Fondo: 31,5 ASB Agudeza visual: Hora: 15:14 
Pérdidas de fijacion: 0/14 Estrategia: SITA-Fast Rx: +4 DE DC X Edad: 
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Fig. 15.12 Contracci6n del campo visual del ojo izquierdo en una retinosis pigmentaria avanzada. 
(Por cortesia de S. Chen.) 
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e Deben evitarse 0 usarse con precaucién los medicamentos con 
riesgo de retinotoxicidad (incluso leve), como los farmacos 
contra la disfuncién eréctil, isotretinoina y otros retinoides, 
fenotiacinas, hidroxicloroquina, tamoxifeno y vigabatrina. Los 
farmacos neurotoxicos (v. capitulo 20) también deben emplearse 
con cautela. 


Introduccion 


E] término «RP atipica» se ha usado convencionalmente para agru- 
par trastornos heterogéneos que presentan caracteristicas clinicas 
comunes con la distrofia retiniana pigmentaria clasica. Las enferme- 
dades concretas incluidas en esta categoria varian segun los autores. 


RP atipica asociada a enfermedad general 
(RP sindroémica) 


© Elsindrome de Usher (AR, genéticamente heterogéneo) repre- 
senta alrededor del 5% de todos los casos de sordera profunda en 
nifios, y en cerca de la mitad se acompafia de ceguera. Existen 
tres tipos principales, desde el tipo I (75%), que cursa con sorde- 
ra neurosensorial congénita profunda y RP grave con extincion 
del ERG en la primera década, hasta el tipo III (2%), con hipo- 
acusia progresiva, disfunci6n vestibular y retinopatia pigmentaria 


de aparicion relativamente tardia. Las manifestaciones generales 
son muy variables y pueden incluir envejecimiento prematuro, 
anomalias esqueléticas, retraso mental y fallecimiento precoz. 
A menudo hay un patron de pigmentacion retiniana «en sal y 
pimienta» y atrofia Optica. 

El sindrome de Kearns-Sayre (herencia mitocondrial) se carac- 
teriza por oftalmoplejia externa progresiva cronica con ptosis 
(fig. 15.13A) asociada a otros problemas generales, descritos en 
el capitulo 19. El fondo de ojo suele tener un aspecto en sal y 
pimienta mas acusado en la macula; mas raramente hay RP 
tipica o atrofia coroidea similar a la coroideremia. 

El sindrome de Bassen-Kornzweig 0 abetalipoproteinemia 
(AR) es una enfermedad en la que se absorben defectuosamente 
las grasas y vitaminas liposolubles (A, D, E y K). Se observa 
falta de crecimiento en lactantes, con aparicién de una ataxia 
espinocerebelosa grave. El frotis sanguineo muestra eritrocitos 
«con espinas» (acantocitosis; fig. 15.13B). En el fondo de ojo 
se ven puntos blancos diseminados con cambios de seudo- 
RP hacia el final de la primera década; también puede haber 
ptosis, oftalmoplejia, estrabismo y nistagmo. Se administraran 
suplementos vitaminicos y una dieta baja en grasas. 

La enfermedad de Refsum (AR) incluye las formas infantil y del 
adulto, que difieren genética y clinicamente. Se acumula acido 
fitanico por todo el cuerpo, con manifestaciones evidentes y 
variadas de tipo cutaneo (fig. 15.13C), neuroldgico y visceral. Los 
cambios retinianos pueden ser similares a los de la RP 0 adoptar 


Fig. 15.13 Seleccidn de manifestaciones generales en la retinosis pigmentaria. (A) Ptosis en el sindrome de Kearns-Sayre; 
(B) acantocitosis en el sindrome de Bassen-Kornzweig; (C) ictiosis en la forma adulta de la enfermedad de Refsum; 
(D) polidactilia en el sindrome de Bardet-BiedI. 
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un aspecto en sal y pimienta, y puede haber otros hallazgos 
oculares como catarata y atrofia Optica. Una dieta baja en acido 
fitanico puede retrasar la progresién. 

© Elsindrome de Bardet-Bied] (genéticamente heterogéneo) pue- 
de cursar con diversas anomalias sistémicas, como polidactilia 
(fig. 15.13D) y retraso mental. Hay una tipica maculopatia en ojo 
de buey secundaria a distrofia de conos-bastones y, mas rara vez, 
RP tipica, RP sine pigmento y retinitis punctata albescens. Casi 
el 80% de los pacientes muestran cambios graves antes de los 
20 afios de edad. 


Retinosis pigmentaria sine pigmento 


La RP sine pigmento se caracteriza por ausencia 0 escasez de grumos 
pigmentarios (fig. 15.14A), que pueden ir apareciendo con el tiempo. 


Las manifestaciones funcionales son similares a las de la RP tipica. 


Retinitis punctata albescens 


La retinitis punctata albescens (ARo AD) se caracteriza por manchas 
blanco amarillentas diseminadas, mas abundantes en el ecuador, que 
suelen respetar la macula y se asocian a adelgazamiento arteriolar 
(fi B). Son similares a las manchas del fundus albipunctatus, 
y se ha sugerido que las dos presentaciones clinicas son variantes 
del mismo trastorno, lo que también tiene cierta base genética; 
atin no se ha aclarado por completo la historia natural de cada 
una de ellas. Se produce nictalopia y pérdida progresiva de campo 
visual, a diferencia del prondstico benigno que se supone propio del 
fundus albipunctatus, y los hallazgos retinianos pueden terminar 
asemejandose a los de la RP. 


Retinosis pigmentaria sectorial 


La RP sectorial 0 en sector (AD) se caracteriza por afectacion unica- 
mente de los cuadrantes inferiores (fig C). Progresa lentamente 
y muchos casos son aparentemente estacionarios. También puede 


ocurrir una RP unilateral. 


Amaurosis congénita de Leber 


La amaurosis congénita de Leber (AR, genéticamente heterogénea) 
es una distrofia de bastones-conos grave que representa la causa 
genéticamente definida mas frecuente de pérdida de vision en la 
infancia. El ERG suele estar extinguido incluso en casos incipien- 
tes. Puede incluir manifestaciones generales como retraso mental, 
sordera, epilepsia, anomalias renales y del sistema nervioso central, 
malformaciones esqueléticas y disfuncion endocrina. 
© Presentacion. Ceguera congénita o en la primera infancia, aso- 
ciada a movimientos rotatorios del ojo o nistagmo mas aversion 
a la luz. 
® Signos. Son variables, pero pueden incluir: 
O Reflejos fotomotores pupilares ausentes o disminuidos. 
oO El fondo de ojo puede ser normal en los primeros momentos, 
salvo por un leve estrechamiento arteriolar. 
O Retinopatia pigmentaria periférica inicialmente leve 
(fig. 15.15A), cambios en sal y pimienta, y mas raramente 
manchas amarillentas. 
O Pigmentacioén macular grave (fi 15B) o atrofia seudoco- 
lobomatosa (fig. 15.15C). 


Fig. 15.14 Retinosis pigmentaria atipica. (A) Sine pigmento; 
(B) retinitis punctata albescens; (€) sectorial. 
(Por cortesia del Moorfields Eye Hospital — fig. B.) 


oO Retinopatia pigmentaria, atrofia éptica y adelgazamiento 
arteriolar marcado en nifios mas mayores. 

© Sindrome oculodigital: frotamiento constante de los ojos 
que puede causar atrofia de la grasa orbitaria con enoftalmos 
(fig. 15.15D) y mas adelante queratocono o queratoglobo. 
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Fig. 15.15 Amaurosis congénita de Leber. (A) Retinopatia pigmentaria leve; (B) pigmentacién macular y drusas de la papila 
Optica; (C) atrofia macular seudocolobomatosa; (D) sindrome oculodigital. 


(Por cortesia de A. Moore - figs. A-C; N. Rogers - fig. D.) 


© Otras posibles manifestaciones serian estrabismo, hiperme- 
tropia y catarata. 
© El tratamiento debe ser basicamente el mismo que para la RP; 
la terapia génica ofrece ciertas esperanzas para el futuro. 


Atrofia coriorretiniana paravenosa pigmentada 


La atrofia coriorretiniana paravenosa pigmentada (predominan- 
temente AD) suele ser asintomatica y no progresiva. E] ERG es 
normal. Se observa pigmentacién paravenosa en espiculas dseas 
(fig. 15.16) junto con zonas bien delimitadas de atrofia coriorretinia- 
na que siguen el curso de las grandes venas retinianas; los cambios 
también pueden rodear la papila Optica. La papila y el calibre vas- 
cular suelen ser normales. 


Introduccion 


Las distrofias de conos realmente son la mayoria de las veces distro- 
fias de conos-bastones, pero los conos se ven afectados mas precoz y 
gravemente que los bastones. Son mucho menos frecuentes que las 


A il 


Fig. 15.16 Atrofia retinocoroidea paravenosa pigmentada. 
(Por cortesia de C. Barry.) 
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distrofias de bastones-conos. La mayoria son esporadicas, y otras, 
AD o LXR. Se presentan en adultos jévenes con pérdida de vision 
central, mas que con nictalopia, como la distrofia de bastones-conos. 
El pronostico suele ser malo, con una AV final de 6/60 0 peor. 


Diagnostico 


© Sintomas. Deterioro gradual bilateral de la visién central y 
cromatica, que puede ir seguida de fotofobia. 

© Signos. Los hallazgos pueden evolucionar a través de los diver- 
sos estadios descritos mas adelante. 
oO La macula puede ser practicamente normal o mostrar 


cambios pigmentarios centrales inespecificos (fig. 15.17A) 0 
atrofia. 

oO Se ha descrito clasicamente la maculopatia en ojo de buey 
( 15.17B y C), pero no es universal; en la tabla 15.1 se 
exponen las causas de macula en ojo de buey. 

© Atrofia progresiva del EPR macular (1 D) con atrofia 
geografica final. 


Tabla 15.1 Otras causas de maculopatia en ojo de buey 


Maculopatia por cloroquina 

Enfermedad de Stargardt avanzada 

Distrofia de conos y de conos-bastones 
Distrofia macular en lamina fenestrada 
Distrofia macular anular concéntrica benigna 
Retinopatia por clofacimina 


Sindrome de Bardet-Biedl 

Sindrome de Hallervorden-Spatz 
Amaurosis congénita de Leber 
Lipofuscinosis 

Ataxia cerebelosa autosOmica dominante 


Fig.15.17 Distrofia de conos. (A) Moteado pigmentario precoz; (B) y (C) maculopatia en ojo de buey; también se observa un 
nevo coroideo en (C); (D) atrofia macular central. 
(Por cortesia de C. Barry - fig. D.) 
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e Pruebas complementarias 

© Laautofluorescencia del fondo de ojo (AFF) a menudo es la 
prueba diagndéstica clave, y muestra varios patrones anulares 
concéntricos a la fovea (figs. 15.18A-C). 

oO ERG: las respuestas fotopicas son subnormales o no regis- 
trables, y la frecuencia de fusion del parpadeo esta reducida, 
pero las respuestas de bastones se mantienen hasta fases 
avanzadas (fig. 15.18D). 

o EOG normal o subnormal. 

oO AO:lacurva de conos es anormal, mientras que la de bastones 
inicialmente es normal, aunque puede alterarse mas adelante. 

oO Visién cromatica: marcado defecto deuteran-tritan des- 
proporcionado respecto a la AV. 

o La angiografia fluoresceinica (AGF) muestra un defecto 
ventana hiperfluorescente con centro hipofluorescente 
(fig. 15.18E). 


Tratamiento 


No hay tratamiento especifico para las distrofias de conos, pero en 
algunos casos se han prescrito luteina, zeaxantina y acidos grasos 
@-3. Pueden valorarse medidas generales (p. ej., reducir la foto- 
toxicidad al minimo), como las recomendadas en distrofias de 
bastones-conos si es conveniente. 


Enfermedad de Stargardt/ fundus 
flavimaculatus 


Introduccion 


La enfermedad de Stargardt (distrofia macular juvenil) y el fundus 
flavimaculatus (FFM) se consideran variantes de la misma enfer- 
medad, y juntas representan la distrofia macular mas comun. Se 
caracterizan por acumulacion de lipofuscina dentro del EPR. 
Se han identificado tres tipos: STGD1 (AR) es el mas habitual, y suele 
deberse a mutacién del gen ABCA4; STGD3 (AD) y STGD4 (AD) 
son infrecuentes y se relacionan con genes diferentes. Se presentan 
tipicamente en la infancia 0 adolescencia, aunque a veces en edades 
mas avanzadas. El pronostico de la maculopatia es malo; una vez 
que la agudeza visual cae por debajo de 6/12 tiende a empeorar 
rapidamente antes de estabilizarse alrededor de 6/60. Los pacientes 
que unicamente muestran manchas en fases precoces tienen un 
prondstico relativamente bueno y pueden permanecer asintomaticos 
muchos afios hasta que aparezca maculopatia. 


Diagnostico 


© Sintomas. Deterioro gradual de la visidn central que puede ser 
desproporcionado para los hallazgos de la exploracién; a veces 
se sospecha simulacion. También puede haber sintomas de dis- 
cromatopsia y mala AO. 
e Signos 
o La macula puede ser al principio normal o mostrar un 
moteado inespecifico (fig. 15.19A), progresando a un aspec- 
to ovalado «en baba de caracol» (fig. 15.19B) o «bronce 
batido» (fig. 15.19C), y posteriormente a atrofia geografica 
(fig. 15.19D), que puede dar lugar a una imagen en ojo de 


buey (v. fig. 15.19C). Una pequefia proporcién de pacientes 


sufriran neovascularizacion coroidea (NVC). 

o Abundantes lesiones blanco amarillentas redondas, ovaladas 
0 pisciformes (en forma de pez) a nivel del EPR; pueden estar 
confinadas en el polo posterior (fig. 15.19E) o extenderse a la 
semiperiferia. 

oO Aparecen nuevas lesiones a medida que las antiguas se van 
desvaneciendo y atrofiando. 

@ Pruebas complementarias 

o La TCO mostrara las manchas (fig. 15.20A) y atrofia. 

o La AFF muestra un aspecto caracteristico con motas hiper- 
autofluorescentes (fig. 15.20B) e hipoautofluorescencia 
macular (fig. 15.20C), y puede ser clave para el diagnéstico 
en Casos incipientes. 

© Los campos visuales revelan pérdida central (fig. 15.20D), 
y la microperimetria puede registrar la evolucién de modo 
preciso. 

oO ERG: El fotépico es normal o subnormal; el escotdpico puede 
ser normal. 

oO EOG:a menudo esta reducido, sobre todo en casos avanzados. 

oO AGF: se observa el clasico signo del «silencio coroideo», con- 
secuencia del bloqueo de la fluorescencia coroidea de fondo 
por alteracién difusa del EPR; la macula muestra una mezcla 
de hiperfluorescencia e hipofluorescencia (fig. 15.20E). Las 
manchas recientes dan lugar a hipofluorescencia precoz 
por bloqueo e hiperfluorescencia tardia por tincion; en las 
manchas antiguas habra defectos ventana (fig. 15.20F). 

© La angiografia con verde de indocianina (AVI) muestra 
puntos hipofluorescentes, a menudo mas numerosos que 
los que se detectan clinicamente. 


Tratamiento 


© Pueden valorarse medidas generales, como en la RP; es espe- 
cialmente importante la proteccién frente a exposicién a la luz 
muy intensa. 

© Deben evitarse los suplementos de vitamina A, porque pueden 
acelerar la acumulacién de lipofuscina. 

@ Se estan realizando ensayos clinicos con terapia genética y 
células madre con resultados esperanzadores. 


Distrofia corneorretiniana cristalina 
de Bietti 


La distrofia de Bietti (AR, gen CYP4VZ) se caracteriza por depésito 
de cristales en la retina y la cornea periférica superficial. Es mucho 
mas frecuente en pacientes orientales, sobre todo chinos, que en 
otras razas. Parece deberse a un error en el metabolismo general 
de los lipidos. La velocidad de progresién es variable; actualmente 
no se dispone de un tratamiento especifico. 
© Presentacion. El caso tipico es el de un adulto joven con pérdida 
visual lentamente progresiva. 
© Signos 
oO Cristales corneales periféricos superficiales. 
oO Abundantes cristalitos blanco amarillentos dispersos por el 
fondo posterior (fig. 15.21A), seguidos de atrofia localizada 
del EPR y la coriocapilar en la macula. 
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Fig. 15.18 Pruebas complementarias en la distrofia de conos. 


(A) AFF del paciente de la f 17B; (B) paciente de la 
7C; (C) paciente de la f 17D; (D) ERG: 
disminucién de las respuestas fotépicas y de la frecuencia 
de fusi6n de parpadeo; (E) angiografia fluoresceinica de 
campo amplio. 

(Por cortesia de C. Barry - fig. C; S. Chen - fig. E.) 
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Fig. 15.19 Enfermedad de Stargardt/fundus flavimaculatus. (A) Moteado macular inespecifico; (B) maculopatia «en baba de 
caracol» rodeada de manchas; (C) maculopatia casi en ojo de buey rodeada por manchas; obsérvese el aspecto «en bronce 
batido» paramacular; (D) atrofia geografica; (E) manchas en el polo posterior; (F) manchas en el polo posterior; imagen de 
campo amplio. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. A y C-F) 
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Fig. 15.20 Pruebas de imagen en la enfermedad de 
Stargardt/fundus flavimaculatus. (A) TCO que pone de 
manifiesto depdsitos en EPR y retinianos profundos; 
(B) imagen de campo amplio de autofluorescencia del 
fondo (AFF) del ojo de la figura 15.19 


9E que muestra 
manchas; (C) AFF que revela hipoautofluorescencia 
macular y manchas alrededor; (D) pérdida de campo visual 
central; (E) AGF que muestra moteado macular y «silencio 
coroideo» en la semiperiferia; (F) AGF que presenta puntos 
hiperfluorescentes. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. A-D; A. Bolton - fig. F.) 


657 


658 


Fig. 15.21 Distrofia cristalina corneorretiniana de Bietti. 

(A) Retinografia de campo amplio que muestra depositos 
cristalinos; (B) TCO que demuestra depositos y alteraciones 
maculares; (C) AGF en la que se observan los parches 
hipofluorescentes caracteristicos. 


(Por cortesia de C. Barry - figs. A y B.) 


O Posteriormente se observa atrofia difusa de la coriocapilar, 
con disminucién del tamafio y numero de los cristales. 

© Las areas atroficas van confluyendo y expandiéndose gra- 
dualmente hacia la periferia, dejando una atrofia coriorre- 
tiniana difusa en fases terminales. 

@ Pruebas complementarias 

oO Puede haber contraccion de los campos visuales. 

o La TCO muestra los depdsitos cristalinos y cambios macu- 
lares (fig. 15.21B). 


oO ELERGes subnormal. 

oO La AGF en casos moderados muestra tipicos parches gran- 
des de hipofluorescencia correspondientes a pérdida de la 
coriocapilar, con los vasos retinianos por encima intactos 
(fig. 15.21C); los parches pueden confluir con el tiempo. 


El sindrome de Alport (predominantemente LXR) se debe a muta- 
ciones de diversos genes, todos los cuales codifican formas con- 
cretas del colageno de tipo IV, un componente importante de las 
membranas basales. Se caracteriza por insuficiencia renal crénica, 
a menudo asociada a sordera neurosensorial. Hay motas punteadas 
amarillentas diseminadas por el area perimacular (fig. 15.22A), a 
menudo sutiles (fig 22B), y manchas periféricas mas grandes 
5.22C). El ERG es normal, y el 


prondstico visual, excelente. En ocasiones se acompaiia de lenticono 


que a veces pueden confluir (fig 


y distrofia polimorfa posterior de la cornea. 


La retina moteada benigna familiar (sindrome de retina moteada 
benigna) es un trastorno AR muy raro. Es asintomatico, por lo que 
suele descubrirse fortuitamente. Abundantes lesiones polimorfas 
blanco amarillentas de distribucidn difusa respetan la fovea y se 
extienden hasta la periferia extrema (fig. 15.23). Las motas son auto- 
fluorescentes, y probablemente estén compuestas por lipofuscina. 
El ERG es normal, y el prondstico, excelente. 


Introduccion 


La ceguera nocturna estacionaria congénita (CNEC) comprende 
un grupo de trastornos caracterizados por nictalopia de comienzo 
infantil, pero sin disfuncion progresiva de la retina. El aspecto del 
fondo de ojo puede ser normal o no. 


Con fondo normal 


La CNEC con un fondo de ojo de aspecto normal se clasifica a veces 
en tipo 1 (completo) y tipo 2 (incompleto), que generalmente se 
deben a mutaciones en genes diferentes. La primera se caracteriza 
por ausencia completa de funcién en la via de los bastones junto 
con funcién de los conos esencialmente normal clinicamente y en 
la ERG; en la segunda hay un funcionamiento defectuoso de los 
bastones y conos. Se ha implicado a mutaciones en numerosos 
genes, con patrones de herencia LXR, AD y AR; la forma AD suele 
asociarse a agudeza visual normal, pero muchos pacientes con el 
tipo AR y LXR tendran mala vision, con nistagmo y a menudo 
miopia considerable. 


Con fondo anormal 


© Enfermedad de Oguchi (AR). El fondo presenta una colora- 
cion inusual amarillo dorada en el estado de adaptacién a la 


CAPITULO 
Distrofias hereditarias del fondo de ojo 


Fig. 15.23 Retina moteada familiar benigna. 
(Por cortesia de C. Barry.) 


; J j Fig. 15.24 Fendmeno de Mizuo en la enfermedad de Oguchi. 
Fig. 15.22 Sindrome de Alport. (A) Manchas perimaculares; (A) En adaptaci6n a la luz; (B) en adaptacién a la oscuridad. 


(B) moteado sutil; (C) moteado perif€rico. (Por cortesia de J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular Diseases, 
(Por cortesia de J. Govan - figs. A y C.) Mosby 1997.) 
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luz (fig. 15.24A), que se normaliza tras exposicién prolongada 
a la oscuridad (fendmeno de Mizuo o de Mizuo-Nakamura; 
fig. 15.24B). Hay ausencia de funcidn de los bastones después de 
30 min de AO, pero se recupera a niveles casi normales después 
de un periodo mas prolongado. 

© Fundus albipunctatus. Enfermedad AR o AD que podria ser 
igual a la retinitis punctata albescens (v. anteriormente); ambas 
pueden ser causadas por mutacién del gen RLBP1. En el fondo 
de ojo se ven multitud de puntitos blanco amarillentos tenues en 
el polo posterior (fig. 15.25A), que respetan la févea y a veces la 
macula y se extienden a la periferia. A diferencia de la retinitis 
punctata albescens, se cree que los vasos sanguineos retinianos, 
la papila dptica, los campos periféricos y la agudeza visual se 
conservan normales, aunque no se ha definido totalmente la 
evolucién natural. La AGF muestra hiperfluorescencia moteada, 
que indica despigmentacién del EPR (fig. 15.25B). El ERG es 


Fig. 15.25 Fundus albipunctatus. (A) Aspecto clinico; (B) la AGF 
muestra hiperfluorescencia moteada. 
(Por cortesia de C. Barry.) 


variablemente anormal; pueden verse afectados tanto los conos 
como los bastones. 


Grupo de trastornos congénitos en los que no pueden percibirse 
los colores y la vision esta reducida, sobre todo en condiciones de 
iluminacién ambiental intensa (hemeralopia). 


Monocromatismo de bastones 
(acromatopsia completa) 


En el monocromatismo de bastones (AR), la agudeza visual es mala, 
tipicamente de 6/60; hay nistagmo congénito y fotofobia. La vision 
cromatica esta totalmente ausente, y se ven todos los colores como 
tonos de gris. La macula suele verse normal, aunque puede ser 
hipoplasica. El ERG fotdpico (de conos) es anormal y el escotdpico 
también puede estar reducido. 


Monocromatismo de conos azules 
(acromatopsia incompleta) 


El monocromatismo de conos azules (LXR) cursa solo con dis- 
minucion leve de agudeza entre 6/6 y 6/9, pero hay ausencia total de 
vision cromatica. No se observa nistagmo ni fotofobia, y la macula 
esta normal. 

El ERG es normal, salvo por la ausencia de respuesta de conos a 
la luz roja y blanca. 


Introduccion 


La distrofia macular viteliforme de Best (distrofia macular vitelifor- 
me de comienzo precoz o juvenil) es la segunda distrofia macular 
mas comun, después de la enfermedad de Stargardt. Se debe a 
variacion alélica del gen BEST1. Su herencia es AD con penetrancia 
y expresividad variables. El prondstico suele ser razonablemente 
bueno hasta edades medias, en las que la agudeza decae en uno 0 
ambos ojos por NVC, cicatrizacion o atrofia geografica. 


Diagnostico 


©® Signos. Evoluciona gradualmente pasando por las siguientes 
fases: 
© La fase previteliforme se caracteriza por un EOG subnor- 
mal en un lactante o nifio asintomatico con fondo de ojo 
normal. 
© La etapa viteliforme aparece en lactantes 0 nifios pequefios 
y no suele afectar a la vision. Se forma una lesion macular 
redondeada y bien definida («en yema de huevo»), de entre 
medio y dos diametros papilares de tamajfio, a nivel del EPR 
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Fig. 15.26 Distrofia de Best. (A) Fase viteliforme; (B) seudohipopion; (C) fase vitelirruptiva; (D) la TCO muestra material anormal 
dentro y por delante del EPR. 
(Por cortesia de S. Chen - fig. D.) 


(e) 


(fig. 15.26A); el tamatfio y la fase de desarrollo de las lesiones 
en ambos ojos pueden ser asimétricos, y a veces solo se ve 
afectado inicialmente un ojo. En ocasiones, la enfermedad 
puede ser extramacular y multiple. 

Puede aparecer un seudohipopién cuando se reabsorbe parte 
de la lesién (fig. 15.26B), a menudo en la pubertad. 

Fase vitelirruptiva: la lesién se desintegra y desciende la 
agudeza visual (fig. 15.26C). 

Fase atrofica, en la que todo el pigmento ha desaparecido, 
dejando un area de atrofia del EPR. 


@ Pruebas complementarias 


oO 


Oo 


(2) 


AFF: el material amarillento es intensamente hiperautofluo- 
rescente (v. fig. 15.28C); pueden aparecer areas de hipoauto- 
fluorescencia en la fase atrofica tardia. 

La TCO muestra material por debajo, dentro y encima del 
EPR (fig. 15.26D). 

La AGF muestra la hipofluorescencia correspondiente por 
bloqueo. 


oO El EOG esta muy disminuido en todas las fases (indice de 
Arden menor de 1,5) y también esta alterado en los porta- 
dores con fondo de ojo clinicamente normal. 


En ocasiones pueden aparecer durante la vida adulta lesiones viteli- 
formes multifocales (fig. 15.27), idénticas a las vistas en la distrofia de 
Best, pero distribuidas en torno a las arcadas vasculares maculares 
y la papila optica, que dan lugar a problemas diagnésticos. Sin 
embargo, en estos pacientes el EOG es normal y no hay anteceden- 
tes familiares. Ademas, a veces una distrofia de Best confirmada 
genéticamente puede presentar lesiones multifocales. No se ha 
aclarado completamente la relacién entre las lesiones viteliformes 
multifocales, la distrofia viteliforme juvenil (de Best) y la distrofia 
macular viteliforme del adulto, aunque algunos casos de cada una 
ellas se asocian a mutaciones en los mismos genes. 
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Fig. 15.27 Lesiones viteliformes multifocales sin enfermedad 
de Best. 


(Por cortesia de C. Barry.) 


La distrofia macular (foveomacular) viteliforme del adulto (DMVA) 

a veces se clasifica junto con la distrofia macular viteliforme juvenil, 

pero por lo general se consideran entidades distintas; la DMVA 

podria ser una forma de distrofia en patron del EPR (v. a continua- 
cion), y en al menos una familia se ha descrito una combinacién de 

DMVA y otras distrofias en patron. A diferencia de la enfermedad 

de Best juvenil, las lesiones foveales son tipicamente mas peque- 

fias, aparecen mas tardiamente y generalmente no evolucionan del 
mismo modo. Una minoria de casos se deben a mutacién del gen 

PRPH2 (RDS) o el BEST1. 

@ Sintomas. A menudo la enfermedad se descubre casualmente, 
pero puede presentarse en edades medias 0 avanzadas con pér- 
dida de visién central. El prondéstico es muy variable, aunque 
con frecuencia la visién esta reducida una o mas lineas inicial- 
mente y va deteriorandose levemente a continuacién. 

© Signos. Se observa un depédsito subfoveal amarillento, redondo 
u ovalado y ligeramente prominente (fig. 15.28A), generalmente 
mas pequefio que las lesiones tipicas de la enfermedad de Best, 
en uno o ambos ojos. Puede haber pigmentacion central y, 
en algunos casos, abundantes drusas asociadas. El material 
puede persistir, reabsorberse o disgregarse y dispersarse en 
fases avanzadas, dejando atrofia de intensidad variable; a veces 
sobreviene una NVC. 

@ Pruebas complementarias 


o La TCO muestra material hiperreflectante a nivel del /O : 
EPR, mas 0 menos igual que en la enfermedad de Best ees . . ae 
Fig. 15.28 (A) Distrofia macular viteliforme del adulto; 


(v. fi 6D). (B) lesid6n mas pequeha; (C) imagen de autofluorescencia 
o Enla AFF se aprecia intensa hiperautofluorescencia corres- del fondo del ojo de (B); la lesin es mucho mas evidente. 
pondiente al material depositado, que tipicamente es mucho 


mas evidente que en la exploracion clinica (figs. 15.28B y C); 
si se produce atrofia, habra hipoautofluorescencia. 

Oo La AGF muestra hipofluorescencia central rodeada por un 
pequefio anillo hiperfluorescente irregular. 
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La distrofia en patron del EPR engloba diversos cuadros oftalmos- 
cépicos asociados a acumulacién de lipofuscina a nivel del EPR, 
que se manifiesta con depdsitos amarillos, blanquecinos, grises 0 
pigmentados en la macula, de morfologia variable. Todas las enti- 
dades descritas comparten ciertas caracteristicas, como la herencia 
tipicamente AD (ocasionalmente AR), una evolucién larvada que 
desemboca en atrofia foveal leve a moderada, y un ERG normal, 
pero a veces con EOG anormal. Los sintomas a menudo empiezan 
al principio de la vida adulta o mas tarde. Se cree que en muchos 
casos la variabilidad del aspecto clinico representa diferencias en la 
expresion de un unico trastorno, sobre todo si se tiene en cuenta que 
distintas formas de distrofia en patron pueden afectar a hermanos 
con la misma mutacion e incluso a los dos ojos del mismo paciente. 
Curiosamente, puede producirse un aspecto semejante a la distrofia 
en patron en respuesta a diversos estimulos patogénicos. 
© En mariposa: material amarillento y pigmentacién melanica en 
la fovea, a menudo con una configuracion en radios 0 alas de 
mariposa (fig. 15.29A); puede haber manchas parecidas a drusas 
o a las de la enfermedad de Stargardt asociadas a cualquier 
B). La AGF muestra hipofluores- 
cencia central con irradiaciones rodeada por hiperfluorescencia 


distrofia en patron (fig 


(fig. 15.29C). Se ha vinculado a mas de un gen. 
© Reticular (de Sjégren): reticula de lineas pigmentadas en el 
polo posterior. 
© Distrofia en patron multifocal que simula FFM: multiples 
lesiones amarillas irregulares, muy diseminadas; pueden ser 
oA). La AGF 
muestra hiperfluorescencia de las manchas, sin silencio coroideo 
(fig. 15.30B). 


@ Macrorreticular (aracniforme): se ven inicialmente granulos 


semejantes a las que se ven en el FFM (fis 


de pigmento en la fovea; luego se forma una pigmentacién 
reticular que se extiende a la periferia (fig. 15.31). 

© Viteliforme del adulto: v. anteriormente. 
Fundus pulverulentus: extremadamente raro. Se forma un 
moteado pigmentado macular. 


La distrofia macular de Carolina del Norte es una enfermedad 

rara no progresiva. Se describid por primera vez en familias de 

las montafias de Carolina del Norte y posteriormente en muchas 

familias no relacionadas de otras partes del mundo. La herencia 

es AD con penetrancia completa, pero expresividad muy variable. 

© Grado 1. Se caracteriza por depositos blanco amarillentos, 
semejantes a drusas, periféricos (fig. 15.32A) y maculares que 
se forman durante la primera década, pero permanecen asin- 
tomaticos durante toda la vida. 

© Grado 2. Cursa con depodsitos maculares profundos confluentes 
(fig. 15.32B). El prondstico visual a largo plazo es reservado, 
porque algunos pacientes sufren maculopatia neovascular 
(fig. 15.32C) y cicatrizacién subretiniana. 

© Grado 3. Se caracteriza por lesiones maculares atréficas seudo- 
colobomatosas (fig. 15.32D) asociadas a un deterioro variable de 


agudeza visual. 


Fig. 15.29 Distrofia en patron del EPR en mariposa. 

(A) Radios de material amarillento y pigmento que irradia 
de la fovéola; (B) asociada a manchas; (C) AGF del ojo de 
(A) que muestra hipofluorescencia central con irradiaciones 
mas hiperfluorescencia circundante. 


(Por cortesia del Moorfields Eye Hospital - figs. A y C.) 


663 


Fig. 15.30 (A) Distrofia en patrén multifocal que simula un 
fundus flavimaculatus; (B) la AGF muestra hiperfluorescencia, 
pero sin silencio coroideo. 

(Por cortesia de S. Milewski.) 


Las drusas familiares dominantes (coroiditis en panal de Doyne, 
malattia leventinese) representan al parecer una variante de comien- 
zo precoz de la degeneracién macular asociada a la edad. Su herencia 
es AD con expresividad variable, y se debe a mutaciones del gen 
EFEMP1. Se forman drusas asintomaticas, blanco amarillentas, alar- 
gadas y de distribucién radial, en la segunda década; pueden afectar 
al borde papilar y extenderse a la zona nasal a la papila (fig. 15.33A). 
Con la edad, las lesiones se hacen cada vez mas densas y adoptan un 


patron en panal (fig. 15.33B). Pueden aparecer sintomas visuales en 


la cuarta o quinta décadas debido a degeneracién del EPR, atrofia 
geografica u ocasionalmente NVC. El ERG es normal, pero el EOG 
esta disminuido en los pacientes con enfermedad avanzada. 


) 


La distrofia macular seudoinflamatoria de Sorsby (distrofia macular 
hemorragica hereditaria) es un raro trastorno que produce pérdi- 
da de vision bilateral, tipicamente en edades medias 0 avanzadas. 
La herencia es AD con penetrancia completa pero expresividad 
variable, y se debe a variacién alélica del gen TIMP3. Puede pre- 
sentarse precozmente en la tercera década con ceguera nocturna, 
y se ven depédsitos drusiformes blanco amarillentos confluentes 
a lo largo de las arcadas, nasales a la papila y en la semiperiferia 
(fig. 15.34A), o bien en la quinta década con pérdida repentina de 
visién por maculopatia exudativa secundaria a NVC (fig. 15.34B) 
y cicatrizacion subretiniana (fig. 15.34C). Puede producirse atrofia 
coriorretiniana periférica antes de la séptima década, con pérdida 
de vision ambulatoria. El ERG es inicialmente normal, pero puede 
reducirse en la enfermedad avanzada. 


| | 
El prondstico es bueno en la mayoria de los casos de distrofia macular 
anular concéntrica (benigna), un trastorno AD, aunque una minoria 
sufrira pérdida progresiva de agudeza y nictalopia. Se presenta en la 
vida adulta con leve deterioro de la vision central; la maculopatia en 
ojo de buey se asocia a leve adelgazamiento vascular, pero la papila 


Optica es normal. En la campimetria se detecta un escotoma anular 
paracentral. La AGF muestra un defecto ventana anular del EPR. 


La distrofia coroidea areolar central, también denominada «escle- 
rosis coroidea central», es una enfermedad genéticamente hetero- 
génea (se han descrito los tipos 1 a 3), pero tipicamente AD, que se 
presenta en la tercera 0 cuarta décadas con deterioro gradual de la 


Fig. 15.31 AGF de la distrofia en patr6n macrorreticular. 


(Por cortesia de R.F. Spaide, de Diseases of the Retina and Vitreous, WB 
Saunders 1999.) 
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Fig. 15.32 Distrofia macular de Carolina del Norte. (A) Manchas periféricas; (B) manchas maculares confluentes; 
(C) maculopatia neovascular incipiente; (D) lesi6n macular seudocolobomatosa. 
(Por cortesia de P Morse.) 


visién central. Hay granularidad foveal inespecifica que progresa a 
una atrofia del EPR bien delimitada con pérdida de la coriocapilar 
(fig. 15.35A), y posteriormente a una atrofia geografica de expansién 
lenta con exposicién de grandes vasos coroideos (figs. 15.35B y C). 
El prondstico es malo. 


El EMC bilateral (AD) se presenta riapitaalinente enla sioieieada 
con deterioro gradual de la vision central; el tratamiento no suele 
ser eficaz y aparece inevitablemente atrofia geografica. 


El sindrome de Sjégren- Larsson (AR) es un trastorno neurocu- 
taneo secundario a actividad deficiente de una enzima (aldehido 
graso deshidrogenasa) que cursa con ictiosis congénita y problemas 
neuroldgicos. Se presenta con fotofobia y mala vision, y se forman 
depositos cristalinos brillantes de color blanco amarillento en la 
macula (fig. 15.36), que aparecen durante los primeros 2 afios de 
vida. La prueba de los potenciales provocados visuales es anormal. 
También puede haber retinopatia pigmentaria (50%), catarata y 
microftalmia colobomatosa. 
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Fig. 15.33 Drusas familiares dominantes. (A) Tipicas lesiones 
mas precoces de orientacion radial que se extienden 

en sentido nasal a la papila Optica; (B) drusas muy 
concentradas con degeneracién del EPR. 

(Por cortesia de S. Chen.) 


Esta enfermedad AD se presenta en edades medias con disminucién 
de la vision central; en el polo posterior se aprecia brillo de la super- 
ficie retiniana interna (fig. 15.37). Tiene mal prondstico. 


La diabetes y sordera de herencia materna (DSHM) representa 
alrededor del 1% de todos los casos de diabetes, y se transmite por 
el ADN mitocondrial. La mayoria de los pacientes sufren cambios 
maculares distréficos progresivos (fig. 15.38), pero no suele verse 
afectada la vision. Algunos pacientes muestran otros hallazgos 
oculares, como retinopatia pigmentaria y ptosis. 


Fig. 15.34 Distrofia macular seudoinflamatoria de Sorsby. 
(A) Manchas confluentes nasales a la papila; (B) maculopatia 
exudativa; (C) cicatrizacién en fase terminal. 


(Por cortesia del Moorfields Eye Hospital - fig. B.) 
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Fig. 15.35 Progresi6n de la distrofia coroidea areolar central. 
(A) Incipiente; (B) intermedia; (C) fase terminal. 


Fig. 15.36 Cristales maculares en el sindrome de 
Sjogren-Larsson. 


(Por cortesia de D. Taylor y C.S. Hoyt, de Pediatric Ophthalmology and 
Strabismus, Elsevier Saunders 2005.) 


La coroideremia (distrofia tapetocoroidea) es un degeneracion difu- 
sa y progresiva de la coroides, EPR y fotorreceptores. Su herencia 
es LXR, por lo que afecta predominantemente a los hombres. Sin 
embargo, es importante identificar a las mujeres portadoras, ya 
que el 50% de sus hijos varones sufriran coroideremia y el 50% de 
sus hijas seran portadoras. El prondstico es muy malo; aunque la 
mayoria de los pacientes retienen vision util hasta la sexta década, 


Fig. 15.37 Distrofia de la membrana limitante interna familiar. 


(Por cortesia de J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular 
Diseases, Mosby 1997.) 
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Fig. 15.38 Cambios maculares en la diabetes y sordera de 
herencia materna. (A) Aspecto inicial; (B) 6 anos después. 
(Por cortesia de S. Chen.) 


posteriormente tiene lugar una pérdida visual muy grave. El gen 

responsable es el CHM; la delecién extendida a un gen contiguo da 

lugar a sordera y retraso mental asociados. 

©@ Sintomas. La nictalopia, que a menudo empieza en la adoles- 
cencia, va seguida algunos afios después por disminucidén de 
vision periférica y central; la enfermedad clinicamente pro- 
blematica afecta casi exclusivamente a los varones, pero, si se 
da en mujeres, puede deberse a diversos mecanismos genéticos. 

@ Signos 

oO Las mujeres portadoras muestran leve atrofia parcheada y 
moteado del EPR periférico (fig A); la agudeza, los 
campos y el ERG suelen ser normales. 

O Los varones presentan inicialmente anomalias del EPR 
semiperiférico, que, en un examen poco atento, pueden 
confundirse con RP. Con el tiempo, la atrofia del EPR y la 
coroides se extienden periférica y centralmente (f B). 
En fase terminal se observan vasos coroideos aislados que 
discurren sobre la esclera desnuda, adelgazamiento de vasos 
retinianos y atrofia Optica. A diferencia de las distrofias 


retinianas primarias, la fovea se respeta hasta etapas tardias 
(fig. 15.39C). 

Pruebas complementarias 

oO ERG: el escotépico esta anulado, mientras que el fotdépico 
esta muy disminuido. 

oO La AGF muestra relleno de los vasos retinianos y los grandes 
vasos coroideos, pero no de la coriocapilar. La fovea intacta 
es hipofluorescente y esta rodeada por hiperfluorescencia 
debida a un acusado efecto ventana ( 15.39D). 

Tratamiento. Los primeros ensayos clinicos de una terapia 

génica especifica para la coroideremia, consistente en introducir 

en el ojo copias funcionales del gen defectuoso, han obtenido 
resultados prometedores. 


La atrofia girada (AR) es causada por la mutacion del gen (OAT) 


que codifica la ornitina-aminotransferasa, principal enzima en la 


degradacion de la ornitina. La deficiencia de esta enzima da lugar 


a aumento del nivel de ornitina en plasma, orina, liquido cefalo- 


rraquideo y humor acuoso. El prondstico visual suele ser malo, y 


aparece ceguera legal alrededor de los 50 afios de edad debido a 


atrofia geografica. 


Sintomas. Miopia y ceguera nocturna en la adolescencia, con 

un posterior empeoramiento gradual de la vision. 

Signos 

© Pueden verse manchas despigmentadas en la semiperiferia aso- 
ciadas a moteado pigmentario difuso en casos asintomaticos. 

oO Se forman 4reas circulares u ovaladas de atrofia coriorreti- 
niana muy bien demarcadas, que pueden ir acompafiadas 
de abundantes cristales refringentes en el polo posterior 
(fi A). 

oO Coalescencia de las areas atroficas con extension periférica 
y central gradual (fi B). 

oO La févea esta respetada hasta fases tardias (fi C). 

oO Adelgazamiento extremo de los vasos sanguineos retinianos. 

© Son frecuentes la degeneracién vitrea y la catarata precoz; 
también puede haber EMC y MER. 

Pruebas complementarias 

Oo La AGF muestra la demarcacién nitida entre las areas de 
atrofia coroidea y la coriocapilar normal. 

oO EIERGes subnormal en etapas incipientes hasta extinguirse 
finalmente. 

Tratamiento. Existen dos subtipos clinicamente diferenciados 

de atrofia girada seguin su respuesta a la piridoxina (vitamina 

B,), que puede normalizar los niveles de ornitina en plasma y 

orina. Los pacientes que responden a la vitamina B, generalmen- 

te tienen una evolucion clinica menos grave y una progresién 

mas lenta que los que no responden. También es beneficiosa 

la reduccién de los niveles de ornitina mediante una dieta con 

restriccién de arginina. 


En la atrofia coriorretiniana bifocal progresiva (AD), la regién del 


gen implicado se solapa con la responsable de la distrofia macular 


de Carolina del Norte, aunque se cree que las dos enfermedades se 
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Fig. 15.39 Coroideremia. (A) Mujer portadora; (B) enfermedad avanzada; (C) enfermedad terminal; (D) la AGF muestra la fovea 
intacta. 
(Por cortesia de S. Chen - fig. B; S. Milewski - figs. C y D.) 


deben a mutaciones diferentes. Se forma un foco doble de atrofia 
coriorretiniana temporal y nasal a la papila 6ptica, con afectacién 
inevitable de la macula (fig. 15.41). Puede haber nistagmo, miopia y 
desprendimiento de retina. 


Introduccion 


La retinosquisis juvenil se caracteriza por maculopatia bilateral 
asociada a retinosquisis periférica en el 50% de los casos. El defecto 
basico implica a las células de Miiller y da lugar a division de la 
capa de fibras nerviosas retinianas del resto de la retina neurosen- 
sorial, a diferencia de la retinosquisis adquirida (senil), en la que la 


separacion tiene lugar en la capa plexiforme externa. La herencia 
es LXR, y RS1 es el gen responsable en la mayoria de los casos. El 
pronostico a menudo es malo debido a una maculopatia progresiva; 
la agudeza visual se deteriora durante las dos primeras décadas, pero 
puede mantenerse razonablemente estable hasta la quinta 0 sexta 
décadas antes de seguir empeorando. 


Diagnostico 


© Sintomas. Suele presentarse en nifos de entre 5 y 10 afios con 
problemas para la lectura. Con menos frecuencia, la enfermedad 
debuta en lactantes con estrabismo o nistagmo asociados a 
retinosquisis periférica avanzada, a menudo con hemorragia 
vitrea. Las mujeres portadoras suelen ser asintomaticas. 
© Signos 
o Elhallazgo mas comun es la esquisis foveal, que se ve como 
finas estrias que irradian desde la fovéola, asociadas a cam- 
bios cistoides (fig. 15.42A); con el tiempo, las estrias se vuel- 
ven menos ostensibles, dejando un reflejo foveal apagado. 
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Fig. 15.40 Atrofia girada. (A) Enfermedad incipiente; 
(B) enfermedad avanzada; (C) enfermedad terminal 
con conservaci6én de la fovea. 


oO Pueden verse puntos blanquecinos drusiformes y alteracio- 


nes pigmentarias (fig. 15.42B); en ocasiones, la macula es 
normal. 

La esquisis periférica afecta principalmente al cuadrante 
temporal inferior. No se extiende, pero pueden producirse 
cambios secundarios; la capa interna, que esta formada 


solo por la membrana limitante interna y la capa de fibras 
nerviosas retinianas, puede presentar defectos ovalados 
(figs. 15.42C y D), que en casos extremos se fusionan dejan- 
do unicamente los vasos retinianos flotando en el vitreo 
(«velos vitreos»; fig. 15.42E). Son frecuentes las figuras 
dendriticas plateadas periféricas (fig. 15.42F), el envaina- 
miento vascular y los cambios pigmentarios, y a veces se 
encuentran manchas retinianas y arrastre nasal de los vasos 
retinianos. 

Puede haber complicaciones, como hemorragia vitrea y 
en el interior de la esquisis, neovascularizacion, exudacion 
subretiniana (fig. 15.43A) y rara vez desprendimiento de 
retina regmatdgeno o traccional y rotura traumatica de la 
esquisis foveal (fig. 15.43B). 


@ Pruebas complementarias 


(e) 


La TCO es util para seguir la progresion de la maculopatia; a 
menudo hay espacios quisticos en las capas nuclear interna y 
plexiforme externa (fig. 15.44A), aunque la fovea puede verse 
unicamente desorganizada. 

La AFF muestra anomalias maculares variables, como patro- 
nes radiales e hipoautofluorescencia central con hiperauto- 
fluorescencia alrededor (fig. 15.44B). 

El ERG es normal en ojos con maculopatia aislada. Los 
ojos con esquisis periférica muestran una tipica reduccién 
selectiva de amplitud de la onda b respecto a la onda a en las 
pruebas escotopicas y fotdpicas (fig. 15.44C). 

El EOG es normal en ojos con maculopatia aislada, pero esta 
disminuido cuando hay lesiones periféricas avanzadas. 

La AGF en casos de maculopatia puede mostrar leves defec- 
tos ventana, pero sin exudacion, a diferencia del EMC. 


Tratamiento 


© Los inhibidores de la anhidrasa carbonica orales 0 t6picos 


(p. ej., dorzolamida tres veces al dia) pueden disminuir el espe- 


sor foveal y mejorar la agudeza visual en algunos pacientes. 


Fig. 15.41 Atrofia coriorretiniana bifocal progresiva. 
(Por cortesia del Moorfields Eye Hospital.) 
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CAPITULO 
Distrofias hereditarias del fondo de ojo 


a : 


Fig. 15.42 Retinosquisis juvenil. (A) Maculopatia «en rueda de bicicleta»; (B) puntos maculares blanquecinos y leves cambios 
pigmentarios; (C) y (D) grandes defectos, tipicamente ovalados, de la hoja interna; (E) «velos vitreos»; (F) lesiones dendriticas 
periféricas. 

(Por cortesia de K. Slowinski - fig. A; S. Chen - fig. D; C. Barry - fig. E; Moorfields Eye Hospital - fig. F.) 
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Fig. 15.43 Complicaciones de la retinosquisis juvenil. 

(A) Exudaci6n subretiniana; (B) agujero traumatico en esquisis 
macular. 

(Por cortesia de G.-M. Sarra - fig. A; K. Slowinski - fig. B.) 


© Puede requerirse una vitrectomia en casos de hemorragia vitrea 
o desprendimiento de retina, pero es técnicamente complicada. 
Como las cavidades de retinosquisis no son progresivas, no es 
necesaria la cirugia para aplanarlas. 

© Se esta investigando una posible terapia génica para restaurar la 
funcion de la proteina anormal responsable de la retinosquisis. 


Sindrome de Stickle 


El sindrome de Stickler (artroftalmopatia hereditaria) es un tras- 
torno genéticamente heterogéneo del colageno del tejido conectivo. 
La herencia es AD (STL1-STL3) 0 AR (STL4 y STLs) con penetrancia 
completa, pero expresividad variable. El sindrome de Stickler es la 
causa hereditaria mas frecuente de desprendimiento de retina en 
nifios. Por lo general tenia mal prondstico, pero ha ido mejorando 
gracias a los avances en las técnicas quirtrgicas. 
©® Sindrome de Stickler de tipo 1 (STL1 0 tipo vitreomembra- 
noso). Es la forma mas frecuente, debida a mutaciones del gen 
COL2A1. Cursa con las manifestaciones oculares y generales 
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Fig. 15.44 Pruebas complementarias en la retinosquisis ligada 
al cromosoma X. (A) TCO que muestra cambios seudoquisticos 
en la févea; (B) autofluorescencia del fondo: hipofluorescencia 
central con hiperfluorescencia alrededor; (C) el ERG muestra 
reduccion selectiva de la amplitud de la onda b. 

(Por cortesia de J. Talks - fig. A.) 


CAPITULO 


Distrofias hereditarias del fondo de ojo 
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clasicas descritas por Stickler, aunque también existe una forma 
de STL1 exclusiva o predominantemente ocular (no sindromico). 
© STLz2 (tipo vitreoarrosariado). Es causado por mutaciones del 
gen COL11A1. Los pacientes tienen miopia magna congénita no 
progresiva, sordera neurosensorial y otros hallazgos del sin- 
drome de Stickler de tipo 1. 
© STL3 (tipo extraocular). Se debe a mutaciones del gen COL11A2. 
Los individuos afectados presentan las manifestaciones genera- 
les tipicas, pero sin alteraciones oculares. 
© Los tipos STL4 y STLs (tipos AR) son extremadamente raros. 
Entre las manifestaciones generales se encuentran hipoplasia facial 
media (fig. 15.45A), rasgos del sindrome de Pierre Robin (microg- 
natia, paladar hendido —fig. 15.45B- y glosoptosis -desplazamiento 
hacia atras de la lengua-), tvula bifida, displasia espondiloepifisaria 
leve, hiperextensibilidad articular y artrosis precoz. La sordera puede 
ser neurosensorial o secundaria a otitis media recurrente. 


Diagnostico 


Los tres hallazgos oculares caracteristicos son miopia magna, dege- 
neraciOn vitreorretiniana con una tasa extremadamente elevada de 
desprendimiento de retina y catarata. 
@ Signos 
© Los pacientes con STL1 muestran un vitreo 6pticamente 
vacio, una membrana retrocristaliniana y membranas ecua- 
toriales circunferenciales que se extienden escasamente hacia 
la cavidad vitrea (fig. 15.46A; v. figs. 15.47A y B). 


Fig. 15.45 Sindrome de Stickler. (A) Facies tipica; (B) paladar 
hendido y ojival. 
(Por cortesia de K. Nischal - fig. B.) 


© Enlos pacientes con STL2, el vitreo tiene un aspecto fibrilar 
y arrosariado. 

oO Seudodegeneracion en empalizada radial asociada con 
hiperplasia del EPR, envainamiento y esclerosis vascular 
(figs. 15.46B y C). 

© Se produce desprendimiento de retina aproximadamente en 
el 50% de los casos en la primera década de la vida, a menudo 
como consecuencia de desgarros multiples o gigantes que 
pueden afectar a ambos ojos. 

o Es frecuente la catarata presenil, caracterizada a menudo 
por opacidades periféricas no progresivas en forma de cufia, 
moteadas o laminares. 

oO Puede haber ectopia del cristalino, pero es raro. 

oO Glaucoma (5-10%), asociado a anomalia congénita del angulo. 


Tratamiento 


@ La profilaxis con laser o crioterapia retiniana en 360° puede 
reducir la incidencia de desprendimiento de retina, pero es 
fundamental realizar revisiones periddicas con tratamiento 
profilactico de las roturas retinianas. En todos los pacientes es 
obligatorio el seguimiento a largo plazo. 

© La reparacién del desprendimiento de retina representa un reto 
quirurgico, y es especialmente frecuente la vitreorretinopatia 
proliferativa. Suele estar indicada la vitrectomia. Puede repetirse 
el desprendimiento mas adelante. 

@ La catarata en el sindrome de Stickler a menudo no tiene 
repercusiones visuales, sobre todo si es incipiente. Cuando 
se requiera operarla, debe realizarse un minucioso examen 
previo de la retina para tratar todas las roturas encontradas. Son 
relativamente frecuentes la vitreorragia y el desprendimiento de 
retina posquirurgico. 

© Puede ser necesario un tratamiento antiglaucomatoso; si el 
glaucoma es de comienzo precoz y presumiblemente causado 
por una anomalia angular, se suele tratar como el glaucoma 
congénito (v. capitulo 10). 


Sindrome de Wagner 


El sindrome de Wagner (vitreorretinopatia asociada a VCAN) es un 
raro trastorno que comparte algunas caracteristicas del sindrome de 
Stickler, pero sin manifestaciones generales asociadas; actualmente 
se sabe que la vitreorretinopatia erosiva es la misma enfermedad. La 
herencia es AD y puede deberse a mutaciones del gen VCAN. Es de 
gravedad variable, y se produce desprendimiento de retina hasta en 
el 50% de los casos, a menudo antes de los 15 afios de edad. 

@ Signos 

© Los pacientes suelen tener miopia baja o moderada. 

o Elhallazgo fundamental es una cavidad vitrea opticamente 
vacia (fig. 15.47A), carente de elementos estructurales, lo que 
parece que supone un peor «andamiaje» para la retina. 

o La vascularizacion de la retina periférica es deficiente. 

© Se extienden bandas y membranas avasculares de color 
blanco grisaceo hacia la cavidad vitrea, y puede haber una 
condensacién circunferencial prominente del vitreo en la 
retina periférica o por delante de ella (fig. 15.47B). 

o Aparecen cambios en la retina periférica, como atrofia 
coriorretiniana progresiva (fig. 15.47C), y a menudo hay 
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Fig. 15.46 Sindrome de Stickler. (A) Licuefacci6n y membranas 
vitreas; (B) imagen de campo amplio de degeneraci6n en 
empalizada radial con cambios pigmentarios; (C) imagen de 
campo amplio de autofluorescencia del ojo de (B). 


(Por cortesia de S. Chen - figs. B y C.) 


problemas de visién nocturna; los campos visuales se con- 
traen gradualmente. 
o Es frecuente la catarata en adultos jévenes, y puede aparecer 
glaucoma. 
© Pruebas complementarias. La AGF muestra ausencia de 
17D). El ERG 
puede ser inicialmente normal, pero mas adelante muestra una 


perfusion por pérdida de la coriocapilar (fi 


reduccién de la amplitud de la onda b escotdépica y pérdida 
difusa de conos-bastones. 

© Tratamiento. Se trataran las roturas y el desprendimiento de reti- 
na cuando aparezcan, pero hay que evitar la profilaxis intensiva. 


La vitreorretinopatia exudativa familiar (sindrome de Criswick-Sche- 
pens) es una enfermedad de progresion lenta caracterizada por falta de 
vascularizacion de la retina periférica temporal, similar a la que ocurre 
en la retinopatia del prematuro. La herencia es AD y rara vez LXRo AR, 
con alta penetrancia y expresividad variable; se ha implicado a cuatro 
genes de una via comun. Se presenta en la infancia; el pronéstico es 
malo a menudo, sobre todo cuando hay un comienzo precoz agresivo. 
@ Signos 
O Puede haber miopia magna. 
oO Estadio 1: avascularidad periférica. Hay una terminacién 
abrupta de los vasos retinianos en el ecuador temporal. 
La degeneracién vitrea y las adherencias vitreorretinianas 
periféricas se asocian a areas de «blanco sin presién». Puede 
haber rectificacién vascular (fig. 15.48A). 
o Estadio 2: la tortuosidad vascular periférica con telangiec- 


tasias (fig. 15.48B) progresa a una proliferacién fibrovas- 
cular prerretiniana (figs. 15.48C y D), con o sin exudacion 
subretiniana (fig. 15.48E). 


O Estadio 3: desprendimiento de retina traccional o regmatd- 
geno que respeta la macula, con o sin exudacion. 
© Los estadios 4 y 5 consisten en desprendimiento de retina 
con afectacion macular (fig. 15.48F) y desprendimiento de 
retina total, respectivamente. 
O Puede producirse hemorragia vitrea, catarata y glaucoma 
neovascular. 
© Pruebas complementarias. La AGF de campo amplio (fig. 15.49) 
resulta muy util para confirmar el diagnostico, garantizar la 
ablacién precisa y completa de la retina avascular, e identificar 
casos asintomaticos con hallazgos sutiles. 
© Tratamiento. Debe revisarse a los familiares. 
O Se requiere un seguimiento de por vida. 
© Se recomienda la ablacién con laser de la retina avascular, 
normalmente una vez que aparezca neovascularizacién. 
oO La vitrectomia para el desprendimiento de retina es técnica- 
mente dificil, pero a menudo tiene éxito. 
oO El tratamiento con anti-VEGF intravitreos puede ser util 
como medida contemporizadora. 


La retina humana posee tres tipos de conos, con sensibilidad a lon- 
gitudes de ondas cortas (S), medias (M) y largas (L). La mayoria de 
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las distrofias retinianas hereditarias muestran pérdida progresiva de 
los bastones y todas las clases de conos. Sin embargo, el sindrome 
de predominio de conos S se caracteriza por hiperfuncién de este 
tipo de conos con afectacién marcada de los conos M y L, asi como 
funcion de los bastones no registrable. El sindrome de Goldmann- 
Favre representa una variante grave. La herencia es AR con expresi- 
vidad variable; el gen implicado es el NR2E3. Se presenta con ceguera 
nocturna en la infancia, y a veces con hemeralopia (disminucién de 
vision con luz intensa). En los casos mas avanzados pueden asociar- 
se cambios pigmentarios a lo largo de las arcadas vasculares 0 en la 
semiperiferia con grumos redondeados de pigmento (fig. 15.50A). 
Las alteraciones maculares pueden consistir en maculopatia cistoide 
(sin exudacion de fluoresceina) y esquisis (fig. 15.50B). Puede haber 
degeneracion vitrea y retinosquisis periférica. El prondstico para 
la vision central y periférica es malo en muchos pacientes, sobre 
todo en edades medias avanzadas, y no hay mas tratamiento que 
medidas de apoyo. 


| nis 


Fig. 15.47 Sindrome de Wagner. (A) Licuefacci6n vitrea; (B) atrofia coriorretiniana periférica y membranas prerretinianas; 
(C) atrofia coriorretiniana progresiva; (D) la AGF muestra pérdida evidente de la coriocapilar. 
(Por cortesia de E. Messmer.) 


Esta rara enfermedad AD (gen KCN/J13) tiene similitudes con el sin- 
drome de Wagner; el desprendimiento de retina es menos frecuente 
y el prondstico suele ser muy bueno. 

© Signos (fig. 15.51) 

o Elestadio 1 se caracteriza por areas evidentes de «blanco sin 
presion» en pacientes tipicamente menores de 15 afios. 

o Elestadio 2 muestra depésitos cristalinos blanco amari- 
llentos en copos sobre areas de «blanco con presién» de 
pacientes entre 15 y 25 afios. 

© El estadio 3 se manifiesta con envainamiento vascular y 
pigmentacion posterior al area de degeneracién en copos 
de nieve entre los 25 y 50 afios. 

O El estadio 4 se caracteriza por aumento de la pigmenta- 
cion, adelgazamiento vascular marcado, areas de atrofia 
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Fig. 15.48 Vitreorretinopatia exudativa familiar. (A) Arrastre y rectificacién de los vasos maculares; (B) telangiectasias 
periféricas; (C) cresta fibrovascular; (D) proliferacion fibrovascular; (E) exudaci6n subretiniana; (F) «arrastre» de la papila dptica 
y la macula con desprendimiento macular traccional subyacente. 

(Por cortesia de S. Chen - fig. A; C. Hoyng - fig. E.) 
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Fig. 15.49 AGF de campo amplio que muestra rectificacion 
vascular y terminaci6n abrupta en la vitreorretinopatia 
exudativa familiar. 

(Por cortesia de S. Chen.) 


Fig. 15.50 Sindrome de predominio de conos S y de 
Goldmann-Favre. (A) Grumos pigmentarios muy ostensibles; 
(B) esquisis macular y cambios pigmentarios a lo largo de la 
arcada vascular. 


(Por cortesia de D. Taylor y C.S. Hoyt, de Pediatric Ophthalmology and 
Strabismus, Elsevier Saunders 2005 - fig. A; J. Donald M. Gass, de 
Stereoscopic Atlas of Macular Diseases, Mosby 1997 - fig. B.) 


Fig. 15.51 Degeneraci6n en copos de nieve. 


coriorretiniana y copos de nieve menos ostensibles en 
pacientes de mas de 60 afios. La macula permanece normal. 
© Otros posibles hallazgos serian miopia leve, degeneracién 
fibrilar y licuefaccion del vitreo, palidez cérea de la papila 
optica, gotas corneales, desprendimiento de retina y catarata 
precoz. 
© Pruebas complementarias. E] ERG muestra baja amplitud de 
la onda b escotdpica. 


Trastorno raro pero interesante (gen CAPN5), la vitreorretinopatia 
inflamatoria neovascular autos6mica dominante (VINAD) se mani- 
fiesta con panuveitis, que a menudo comienza en adultos jovenes. 
El sintoma inicial suelen ser moscas volantes por vitritis, seguidas 
por aparicién de cierre vascular periférico con neovascularizacién 
periférica y luego papilar, pigmentacién, membranas fibrocelulares 
epirretinianas y subretinianas. Puede haber complicaciones, como 
hemorragia vitrea, desprendimiento de retina traccional, EMC, 
catarata y glaucoma neovascular. El ERG muestra pérdida selectiva 
de amplitud de la onda b. Puede tener mal prondstico, y a veces se 
requiere fotocoagulacién retiniana periférica y cirugia vitrea. 


La vitreorretinocoroidopatia autosémica dominante (VIRCAD) 
puede ser causada por mutaciones del gen BEST1. Se presenta en 
la vida adulta si es sintomatica, aunque a menudo se descubre por 
casualidad. Aparecen células y degeneracion fibrilar en el vitreo, 
con una banda circular, estacionaria o de progresién muy lenta, de 
alteracién pigmentaria entre la ora serrata y el ecuador, con un borde 
posterior definido. Dentro de la banda puede haber adelgazamiento 
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arteriolar, neovascularizacién, opacidades blancas punteadas y mas 
tardiamente atrofia coriorretiniana. Son raras las complicaciones, 
como EMC, hemorragia vitrea y catarata; en algunos pacientes se 
han descrito microcérnea y nanoftalmia. El ERG de campo com- 
pleto solo esta reducido en los pacientes ancianos. Tiene buen 
pronostico. 


Displasia de Kniest 


La displasia de Kniest suele deberse a un defecto del gen del colage- 
no de tipo II, COL2A1, que también esta implicado en el sindrome 
de Stickler de tipo 1. La herencia puede ser AD, pero la mayoria de 
los casos representan mutaciones recientes. Puede haber miopia 
magna, degeneracién vitrea, desprendimiento de retina y ectopia 
del cristalino, ademas de manifestaciones generales, como talla baja, 
facies redonda y artropatia. 


ALBINISMO 


Introduccion 


El albinismo es un grupo heterogéneo de trastornos de la sintesis de 
melanina de origen genético en el que pueden verse afectados exclu- 
sivamente los ojos (albinismo ocular) o los ojos, la piel y el cabello 
(albinismo oculocutaneo). Este ultimo puede ser tirosinasa positivo 
o tirosinasa negativo. Se cree que diferentes mutaciones acttan en 
una via metabdlica comin, dando lugar a una sintesis reducida de 
melanina durante el desarrollo ocular. La actividad de la tirosinasa 
se estudia mediante la prueba de incubacién del bulbo piloso, que 
solo es fiable a partir de los 5 afios de edad. Los pacientes con albinis- 
mo oculocutaneo, y probablemente ocular, tienen mayor riesgo de 
carcinoma cutaneo de células basales y epidermoide. 


Albinismo oculocutaneo tirosinasa 
negativo 


Los albinos tirosinasa negativos (completos) no pueden sintetizar 
nada de melanina y tienen pelo blanco y piel muy palida (fig. 15.52) 
durante toda la vida, y carecen de pigmento melanico en todas las 
estructuras oculares. La enfermedad es genéticamente heterogénea, 
normalmente con herencia AR. 

@ Signos 

o AV normalmente inferior a 6/60 por hipoplasia foveal. 

© Nistagmo tipicamente pendular y horizontal. Suele aumentar 
con iluminacion intensa y tiende a atenuarse con los afios. 

© Iris didfano y translucido (fig. 15.53A), que confiere al ojo un 
aspecto «rosado» (fig. 15.53B). 

© Fondo de ojo despigmentado con los grandes vasos coroi- 
deos muy visibles. También hay hipoplasia de la fovea con 
ausencia de depresién foveal y arcadas vasculares perima- 
culares poco desarrolladas (fig. 15.53C). 

oO El quiasma éptico tiene menos fibras nerviosas sin decusar 
de lo normal, de modo que la mayoria de las fibras de cada 
ojo cruzan al hemisferio contralateral. Esto puede demos- 
trarse mediante los potenciales provocados. 


Fig. 15.52 Cabello blanco y piel muy palida en albinismo 
oculocutaneo tirosinasa negativo. 
(Por cortesia de C. Barry.) 


© Otros posibles hallazgos serian grandes errores refractivos 
de varios tipos, angulo k positivo, estrabismo y ausencia de 
estereopsia. 


Albinismo oculocutaneo tirosinasa 
positivo 


Los albinos tirosinasa positivos (incompletos) sintetizan cantidades 
variables de melanina. Pueden tener el cabello blanco, amarillento 
0 pelirrojo, y se les oscurece con la edad. La piel es palida al nacer, 
pero suele oscurecerse hacia los 2 afios de vida (fig. 15.54A). La 
herencia normalmente es AR; puede deberse a mutaciones de al 
menos dos genes distintos. 
© Signos oculares 
oO La AV suele estar disminuida por hipoplasia foveal. 
© Eliris puede ser azul o marron oscuro y translicido en grado 
variable. 
© El fondo de ojo puede mostrar hipopigmentacion variable 
(fig. 15.54B). 
@ Enfermedades generales asociadas 
© Sindrome de Chédiak-Higashi: anomalias hematoldgicas con 
infecciones recurrentes y trastornos linfoproliferativos. 
© Sindrome de Hermansky-Pudlak: enfermedad de almace- 
namiento lisosémico con disfuncién plaquetaria, junto con 
fibrosis pulmonar, colitis granulomatosa e insuficiencia renal 
en algunos casos. 
© Sindrome de Waardenburg: enfermedad AD con variedad 
de manifestaciones generales, como mechon frontal blanco, 
poliosis, sinofridia («uniceja»), sordera y, a veces, anomalias 
de las extremidades o neuroldgicas. A nivel ocular puede 
encontrarse desplazamiento lateral de los cantos internos, 
iris hipocrémicos con heterocromia segmentaria o total 
(fig. 15.55), y despigmentacion coroidea. 
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Fig. 15.54 Albinismo oculocutaneo tirosinasa positivo. 


(A) Cabello rubio y piel de color normal; (B) hipopigmentacion 
leve del fondo de ojo. 


(Por cortesia de B. Majol - fig. A.) 


Fig. 15.53 Signos oculares en albinismo oculocutaneo 
tirosinasa negativo. (A) Iris muy translucido; (B) ojo de 7 

aspecto «rosado»; (C) hipopigmentaci6n marcada del fondo = 

de ojo con aplasia foveal. Fig. 15.55 Sindrome de Waardenburg con heterocromia de iris 
(Por cortesia de C. Barry - fig. C.) (segmentaria en el ojo derecho) y sinofridia. 
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Albinismo ocular 


En esta variante, la afectacion es predominantemente ocular, con 
piel y cabello normales, aunque en ocasiones pueden verse maculas 
cutaneas hipopigmentadas. La herencia suele ser LXR, aunque 
ocasionalmente es AR. Las mujeres portadoras estan asintomati- 
cas, pero pueden mostrar iris parcialmente translucidos, moteado 
macular y areas dispersas de despigmentaci6n y granularidad en la 
semiperiferia (fig. 15.56). Los varones afectados tienen iris y fondo 
de ojo hipopigmentados. 


MANCHA ROJO CEREZA MACULAR 


La mancha rojo cereza macular (fig. 15.57) es un signo clinico pro- 
ducido por engrosamiento y pérdida de transparencia de la retina 
en el polo posterior. La fovea es la parte mas delgada de la retina, 
que deja ver el color de los vasos coroideos subyacentes cuando la 
retina circundante se vuelve relativamente opaca. Entre las posibles 
causas se incluyen: 

@ Enfermedades metabdélicas por almacenamiento. Grupo de 
metabolopatias hereditarias raras, a menudo por déficits enzi- 
maticos, que dan lugar a acumulacion de sustancias lipidicas en 
diversos tejidos. Con el paso del tiempo, la mancha se atenua, 
debido a degeneracion de la capa de fibras nerviosas retinianas, 
y se observa atrofia 6ptica consecutiva. Son casi exclusivamente 
AR. Entre ellas se encuentran: 

oO Gangliosidosis GM1 (generalizada): cursa con manifestacio- 
nes neuroldgicas graves y fallecimiento hacia los 2 afios de 
edad. Puede haber una nebulosidad corneal sutil. 


Fig. 15.56 Portadora de albinismo ocular ligado al cromosoma X. 


Fig. 15.57 Mancha rojo cereza en la macula. 


© Mucolipidosis de tipo I (sialidosis): forma de comienzo 
tardio con mioclonias y convulsiones, pero compatible con 
una esperanza de vida normal; una forma mas grave causa 
neurodegeneracién grave y muerte en la primera infancia. 
Pueden verse nebulosidad corneal y atrofia dptica. 

© Gangliosidosis GM2: engloba dos trastornos, la enfermedad 
de Tay-Sachs y la enfermedad de Sandhoff. En ambas hay 
deterioro neuroldgico progresivo, con ceguera y fallecimien- 
to precoces. 

o Enfermedad de Niemann-Pick: de los tres tipos principales 
(A-C), solo los dos primeros cursan con mancha rojo cereza. 
En el tipo C (neuropatico crénico) hay movimientos oculares 
anormales. 

oO Enfermedad de Farber: a nivel general puede haber afonia, 
dermatitis, adenopatias, retraso psicomotor y alteraciones 
renales o cardiopulmonares. En los ojos, ademas de mancha 
rojo cereza, pueden observarse seudopinguéculas y opacidad 
corneal nodular. 

© Oclusion de la arteria central de la retina y de la arteria cilio- 
rretiniana (v. capitulo 13). Se produce opacificacién retiniana 
por el edema, aunque solo en fases agudas. 

© Retinotoxicidad por farmacos y sustancias toxicas concretos, 
como quinina, dapsona, gentamicina, mondxido de carbono y 
metanol. 

© Conmoci6n retiniana (v. capitulo 21), con edema por la 
contusion. 

© Otros. El término puede emplearse en sentido amplio para 
incluir a diversas enfermedades en las que hay un aspecto 
oscuro rojizo del centro de la macula, como en el agujero 
macular. 
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Introduccion 


INTRODUCCION 


Anatomia de la retina periférica 


Pars plana 


El cuerpo ciliar empieza 1 mm por detras del limbo y se extiende 
posteriormente unos 6 mm. Los 2 mm anteriores forman la pars 
plicata, y los otros 4 mm son la pars plana. Para no poner en peli- 
gro el cristalino ni la retina, la localizacién optima de una incisién 
quirurgica o una inyeccion intravitrea a través de la pars plana es 4 
y 355 mm por detras del limbo en los ojos faquicos y seudofaquicos, 
respectivamente. Una incision por la zona media de la pars plana 
estara localizada generalmente por delante de la base del vitreo 
(v. mas adelante). 


Ora serrata 


La ora serrata (fig. 16.1) es la union entre la retina y el cuerpo 
ciliar. En el desprendimiento de retina (DR), la fusion de la retina 
neurosensorial con el epitelio pigmentario retiniano (EPR) y la 
coroides limita la extension hacia delante del liquido subretiniano 
en la ora. Sin embargo, no hay una adhesion equivalente entre la 
coroides y la esclera, y los desprendimientos coroideos pueden 
progresar anteriormente y afectar al cuerpo ciliar (desprendi- 
miento ciliocoroideo). 
© Los procesos dentados son extensiones triangulares de la retina 
sobre la pars plana; son mas pronunciados en el lado nasal que 
en el temporal y muestran marcadas variaciones de forma. 
© Las bahias de la ora son los bordes festoneados del epitelio de 
la pars plana entre los procesos dentados. 


Ora serrata 
nasal 


Ampolla vorticosa iaateates 


Vena vorticosa 


Fig.16.1 Ora serrata y referencias anatOmicas normales. 


© Los pliegues meridionales (fig. 16.2A) son pequefios plie- 
gues radiales de tejido retiniano engrosado alineados con los 
procesos dentados, mas frecuentes en el cuadrante nasal supe- 
rior. Un pliegue puede mostrar ocasionalmente un pequefio 
agujero retiniano en su vértice. Un complejo meridional es una 
configuracion en la que un proceso dentado, habitualmente con 
un pliegue meridional asociado, se alinea con un proceso ciliar. 

© Las bahias de la ora cerradas (fig. 16.2B) son islotes de pars 
plana rodeados por retina debido a la union de dos procesos 
dentados adyacentes. No deben confundirse con agujeros reti- 
nianos. 


Base del vitreo 


La base del vitreo (fig. 16.3) es una zona de 3-4 mma uno y otro lado 
de la ora serrata, en la que la corteza vitrea se adhiere con fuerza. 
Tras un desprendimiento vitreo posterior (DVP), la hialoides pos- 
terior permanece unida a la base del vitreo. Los agujeros retinianos 
preexistentes dentro de la base del vitreo adherida no dan lugar a 
DR. Las contusiones pueden causar avulsion de la base del vitreo, 
con desgarro del epitelio no pigmentado de la pars plana a lo largo 
del limite anterior de la base del vitreo, y de la retina a lo largo del 
borde posterior de dicha base. 


Degeneraciones retinianas periféricas 
inocuas 


Las degeneraciones retinianas periféricas y otras lesiones con riesgo 

de producir DR se describen en otro apartado. 

© Degeneracién microquistica (degeneracion cistoide peri- 
férica). Esta formada por diminutas vesiculas de bordes mal 
definidos sobre un fondo blanco grisaceo, que hacen que la 


a Arterias fal 
a ciliares cortas [i 


me Ora serrata 
temporal 


Nervios 
iliares cortos 


Mm Degeneracién 
microquistica 
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Fig. 16.2 Variantes normales de la ora serrata. (A) Pliegue 
meridional con un pequefno agujero retiniano en su base; 
(B) bahia de la ora cerrada. 


retina se vea engrosada y menos transparente (figs. 16.4A y B). 
La degeneracién empieza junto a la ora serrata, y se extien- 
de circunferencial y posteriormente con un borde posterior 
suavemente ondulado. La degeneracion microquistica existe en 
practicamente todos los ojos adultos, y aumenta de extensién 
con la edad. Por si misma no es causa de DR, aunque puede 
originar una retinosquisis degenerativa tipica. 

© Degeneracion pavimentosa. Se caracteriza por parches circuns- 
critos blanco amarillentos de atrofia coriorretiniana que pueden 
tener bordes pigmentados (v. fig. 16.4B). Se localiza tipicamente 
entre el ecuador y la ora, y es mas frecuente en el fondo inferior. 
Se presenta en algun grado hasta en el 25% de los ojos normales. 

© Degeneracioén reticular (en panal). Cambio senil formado 
por una fina red de pigmentaci6n perivascular que a veces se 
extiende por detras del ecuador (figs. 16.4C y D). 

© Drusas periféricas. Pequefias lesiones palidas agrupadas o dis- 
persas (fig. 16.4E) que pueden tener bordes hiperpigmentados 
(fig. 16.4F); son similares a las drusas del polo posterior y suelen 
aparecen en ojos de individuos ancianos. 


Pars 
plicata 
Pars 
plana 
Base | SAP OrCour posit 
del vitreo 


Fig.16.3 Base del vitreo. 


CAPITULO 


Desprendimiento de retina 


© Quistes de pars plana. Quistes de pared transparente 
(fig. 16.4G), normalmente pequefos, derivados del epitelio 
ciliar no pigmentado. Ocurren en el 5-10% de los ojos, y son 
mas frecuentes en la parte temporal. No predisponen al DR. 


Sitios de adherencia vitrea 


Fisiologica 
El vitreo cortical periférico se adhiere laxamente a la membrana 
limitante interna (MLI) de la retina neurosensorial. Las zonas de 


adhesion mas fuerte en un ojo normal son: 
© Base del vitreo, muy fuertemente. 


© Bordes de la papila Optica, bastante fuerte. 

© Perifoveal, bastante débil. 

© Vasos sanguineos periféricos, normalmente débil. 
Patologica 


Las adherencias anormales pueden dar lugar a formacion de des- 
garros retinianos tras un DVP, 0 a trastornos de la interfase vitreo- 
macular; la mayoria se comentan con mas detalle en este capitulo. 
@ Degeneracion en empalizada. 

© Grupos de pigmento retiniano. 

© Penachos retinianos quisticos. 

@ Anomalias de la base del vitreo, como extensiones e islotes pos- 
teriores. 

«Blanco con presion» y «blanco sin presién». 

Penachos de traccién zonular. 

Traccion vitreomacular (v. capitulo 14). 


Neovasos prerretinianos, por ejemplo, retinopatia diabética 
proliferativa. 


Definiciones 


© Desprendimiento de retina (DR). El DR es la separacién entre 
la retina neurosensorial (RNS) y el EPR. Da lugar a acumulacion 
de liquido subretiniano (LSR) en el espacio virtual entre ambas 
capas. 

© El DR regmatogeno (del griego rhegma, que significa «rotu- 
ra»; DRR) requiere un defecto de espesor total de la RNS, que 
permite que el liquido derivado del vitreo licuado (sinquisis) 
acceda al espacio subretiniano. Se dice que hay un DRR, para 
diferenciarlo de la mera presencia de un anillo de LSR alrede- 
dor de una rotura retiniana, cuando el liquido se extiende mas 
alla de un diametro papilar del borde de la rotura. 

© DR traccional. La RNS es separada del EPR por contraccién 
de membranas vitreorretinianas en ausencia de una rotura 
retiniana. 

© DRexudativo (seroso, secundario). El LSR procede de los vasos 
de la RNS y/o la coroides. 

e@ ElDRcombinado regmatdégeno-traccional aparece cuando la 
traccion desde un area adyacente de proliferacion fibrovascular 
produce una rotura retiniana. 

© DR subclinico. Suele designar una rotura asintomatica rodea- 
da por una cantidad relativamente pequefia de LSR, que por 
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Fig. 16.4 Degeneraciones retinianas periféricas inocuas. 
(A) Degeneracion microquistica vista con indentacién 
escleral; (B) degeneraci6n pavimentosa con degeneracién 
microquistica adyacente; (C) y (D) degeneraci6n en panal 
(reticular); (E) y (F) drusas periféricas; (G) quiste de pars 
plana. 


(Por cortesia de U. Rutnin, C.L. Schepens, de American Journal of 
Ophthalmology, 1967;64:1042 - fig. A; S. Chen - figs. B, C, E y G.) 
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definicién se extiende a mas de un didmetro papilar del borde 
de la rotura, pero a menos de dos diametros papilares por detras 
del ecuador. No suele causar defectos subjetivos del campo 
visual. E] término se usa a veces también para describir un DR 
asintomatico de cualquier extension. 


Exploracion clinica 


Oftalmoscopia indirecta binocular cefalica 


El término «oftalmoscopia indirecta binocular» (OIB) se usa 

convencionalmente para referirse a la técnica con un casco de 

oftalmoscopia, aunque en sentido estricto también se aplicaria 

a la oftalmoscopia indirecta con lampara de hendidura. La OIB 

permite visualizar la retina a través de opacidades de medios mas 

intensas que la biomicroscopia con lampara de hendidura, y facilita 
la indentacion escleral. La luz se transmite desde el casco hasta 
el fondo de ojo a través de una lente condensadora sostenida en 

el punto focal del ojo, proporcionando una imagen invertida y 

rotada lateralmente que se observa a través de un sistema de vision 

estereoscopica (fig. 16.5A). 

@ Existen lentes de diferentes potencias para la OIB (fig. 16.5B); 
cuanto menor sea la potencia, mas se ampliara la imagen, pero 
menor sera el campo de visién. Los filtros amarillos pueden 
provocar menos molestias al paciente. 

O De20 D (3 aumentos, campo de aproximadamente 45°). Es la 
lente mas usada para la exploracion general del fondo de ojo. 

O De 28 D (2,27 aumentos con el oftalmoscopio de casco, y 
campo de 53°). Tiene una distancia de trabajo mas corta y 
es util para examinar a pacientes con pupilas pequefias. 


oO De 4o D (1,5 aumentos, campo de 65°). Se emplea principal- 
mente para examinar a nifios pequefios; permite ver rapida- 
mente buena parte del fondo de ojo; también se emplea en 
la lampara de hendidura para conseguir muchos aumentos. 

© La lente panretiniana 2.2 combina una ampliacion similar a 
la de la lente de 20 D con un campo de visi6n como la de 28 
D, y puede usarse con pupilas pequefias. 

oO También existen lentes de ultraampliacion (p. ej., Macula 
Plus® 5.5) para examinar la macula y la papila dptica. 

Técnica. El paciente debe estar tumbado en una camilla 0 

un silldn reclinable mejor que sentado. Las pupilas deben 

estar dilatadas. A menudo conviene reducir la iluminacion 
ambiental para mejorar el contraste y poder utilizar una menor 
intensidad de luz incidente. Se ajustan los oculares a la dis- 
tancia interpupilar correcta y se alinea el haz de luz para que se 
localice en el centro de los visores. Se pide al paciente que 
mantenga los ojos siempre abiertos; si es necesario, se pueden 
separar con delicadeza los parpados con los dedos. Se sujeta la 
lente con una mano, con la superficie plana hacia el paciente. 

Se examinara primero el fondo de ojo periférico para permitir 

que el paciente se adapte a la luz. Se le pide que mueva los 

ojos hacia las posiciones Optimas para la exploracion, por 
ejemplo, en direccién opuesta a la posicion del examinador 

para facilitar explorar la periferia retiniana. Para examinar a 

nifios pequefios (p. ej., retinopatia del prematuro; v. también 

capitulo 13) puede utilizarse un blefardstato para separar los 
parpados y un instrumento como un gancho de estrabismo 
para desplazar el ojo. 

Indentacion escleral. El principal objetivo de la indentacién (0 

depresién) escleral es mejorar la visualizacién de la retina por 


Fig. 16.5 (A) Principios de oftalmoscopia indirecta; (B) lentes condensadoras. 
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delante del ecuador; también permite una evaluacién cinética 
(fig. 16.6). Solo debe intentarse cuando se domine la técnica 
basica de la OIB; requiere coordinacion entre la posicion relativa 
del depresor y el oftalmoscopio, asi como delicadeza para evitar 
molestias al paciente. Por ejemplo, para ver la ora serrata en la 
posicion horaria de las 12, se pide al paciente que mire hacia 
abajo y se aplica el indentador escleral (algunos oftalmdlogos 
prefieren usar un bastoncillo de algodon) por fuera del parpado 
superior en el borde del tarso (fig. 16.7A). Con el indentador ya 
colocado, se pide al paciente que mire hacia arriba, momento en 


indentador; (B) indentacidn. 


el que se avanza el indentador hacia la érbita anterior paralelo 
al globo ocular, y se alinean los ojos del examinador con la lente 
condensadora y el indentador (fig. 16.7B). Se presiona suave- 
mente hasta crear un monticulo; tras examinarlo correctamente, 
se desplaza con cuidado el indentador hacia una zona adyacente 
del fondo de ojo. El indentador debe mantenerse tangencial al 
globo ocular en todo momento, ya que la indentacién perpen- 
dicular puede causar dolor e incluso tiene riesgo de perforacién 
sila esclera es muy fina. Para explorar las posiciones horarias 
de las 3 y las 9, a veces es necesario indentar directamente sobre 
la esclera, para lo que conviene usar anestesia topica. También 
puede realizarse indentacién en la lampara de hendidura con 
algunas lentes de contacto para fondo de ojo. 


Examen del fondo de ojo con lampara 
de hendidura 
Existen gran variedad de lentes de contacto y sin contacto para usar 


con la lampara de hendidura. No deben emplearse lentes de contacto 
si se sospecha una herida penetrante o en presencia de traumatismo 


corneal, hipema o infeccién de la cérnea. 
© Lentes sin contacto 


Fig. 16.6 Aspecto de las roturas retinianas en la retina 


desprendida. (A) Sin indentaci6n escleral; (B) con 
indentacion. posterior. Distancia de trabajo grande (13 mm). 


© De 60 D. Lente de gran aumento dptima para ver el polo 
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Fig.16.8 Lentes de contacto diagnoésticas. (A) Lente de tres 
espejos; (B) lente de Goldmann 904® con aditamento para 
indentacion. 


oO De go D. Lente de mayor campo con menos aumentos y 
distancia de trabajo mas corta (7 mm). Puede usarse con 
pupilas mas pequeifias. 

oO De 78 D. Propiedades intermedias; ideal para una explora- 
cidn general. 

oO Otras. Existen muchas otras lentes, que ofrecen ventajas 
como campo de visién muy amplio y posibilidad de uso con 
miosis acusada. 

© Lente de contacto de tres espejos (fig. 16.8A). La lente central 
proporciona una vision directa de 30° del polo posterior. El 
espejo ecuatorial (el mas grande) permite visualizar desde los 
30° hasta el ecuador; el espejo periférico (intermedio) abar- 
ca el fondo entre el ecuador y la ora, y el espejo de gonios- 
copia (el mds pequefio en forma de cupula) puede usarse para 


gonioscopia o para visualizar la periferia extrema de la retina y 
a veces hasta la pars plana. Se requiere una sustancia viscosa de 
acoplamiento para ocupar el espacio entre la cornea y la lente. 
Para visualizar todo el fondo de ojo se rota la lente 360°, y se 
usa primero el espejo ecuatorial y luego el periférico. 

© La indentacion escleral en la lampara de hendidura se lleva 
a cabo usando una lente de tres espejos con un aditamento 
especial (embudo de Eisner) o una lente de contacto especifica 
para ora serrata que combina un espejo angulado similar al de 
gonioscopia con una prolongacion para facilitar la depresién 

8B). 

© Otras lentes de contacto se dividen principalmente en aquellas 


escleral (p. ej., Goldmann 904’; fig. 16 


que aportan mayores aumentos para ver bien el polo posterior y 
las que ofrecen un campo de vision amplio, permitiendo visuali- 
zar hasta la ora serrata en condiciones 6ptimas. También las hay 
para trabajar con pupilas pequefias, y muchas lentes disponen 
de un flanco para mejorar su estabilidad y mantener su posicion 
sobre el ojo. 


Dibujo del fondo de ojo 


Si se dispone de uno, el retindgrafo de campo amplio puede ser 
un método excelente para registrar las caracteristicas de un DR, 
pero generalmente esto se lleva a cabo mediante un dibujo, que 
conviene que siga un cédigo de colores (fig. 16.9). Los limites del DR 
se dibujan a partir del nervio dptico y se extienden hasta la periferia; 
la retina desprendida se sombrea de azul, y la retina aplicada, de rojo. 
El trayecto de los vasos retinianos (normalmente las venas) se dibuja 
de azul. Las roturas retinianas se pintan de color rojo con bordes 
azules; la solapa de un desgarro retiniano también se dibuja 
de azul. Las zonas de adelgazamiento retiniano pueden representar- 
se mediante un entramado rojo rodeado de azul, y la degeneracion 
en empalizada, con cruces azules rodeadas de azul. El pigmento 
retiniano se pinta de color negro; los exudados retinianos, de amari- 
llo, y las opacidades vitreas, de verde. 


Fig.16.9 Codigo de colores para el dibujo de la retina. 
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Ecografia 


Introduccion 


La ecografia utiliza ondas sonoras de alta frecuencia que producen 
ecos cuando chocan contra interfases entre estructuras acustica- 
mente diferentes. La ecografia en modo B (bidimensional) es una 
herramienta fundamental para el diagndstico del DR en ojos con 
opacidad de medios, sobre todo de una hemorragia vitrea intensa 
(fig. 16.10). 


Técnica 


© El paciente debe estar en decubito supino, y se instilara colirio 
anestésico. 

© Elexaminador tipicamente se sienta detras de la cabeza del pacien- 
te y sostiene la sonda de ultrasonidos con su mano dominante. 

© Se aplica metilcelulosa o un gel oftalmico sobre la punta de la 
sonda para que acttie como sustancia de acoplamiento. 

© La sonda de ecografia B lleva una marca de orientacion que se 
corresponde con un punto en la pantalla del monitor. 

© Se obtiene una imagen vertical con la marca de la sonda en 
posicién superior (fig. 16.11A). 

© Se obtiene una imagen horizontal con la marca orientada hacia 
la nariz (fig. 16.11B). 

© Se examina luego el ojo mientras el paciente mira al frente, 
arriba, abajo, a izquierda y a derecha. Para cada posicion puede 
realizarse un examen vertical y horizontal. 

e@ A continuacion, el examinador mueve la sonda en sentido 
opuesto al movimiento del ojo. Por ejemplo, cuando examine 
el ojo derecho del paciente y este mire a la izquierda, se mueve 
la sonda hacia la derecha del paciente para explorar el fondo de 
ojo nasal anterior al ecuador, y viceversa. La ecografia dinamica 
se lleva a cabo pidiendo al paciente que mueva el ojo mientras 
la sonda se mantiene en una posicion fija. 

@ La ganancia ajusta la amplificacién de la sefal ecografica, de 
modo similar al volumen de una radio. Una mayor ganancia 


Fig. 16.10 Ecografia en modo B de un desprendimiento de 
retina. 


Lesiones periféricas que predisponen al desprendimiento de retina 


12 


Vertical 


SS) 
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Fig. 16.11 Técnica de ecograffa ocular. (A) Corte vertical con 
la marca apuntando hacia la ceja; (B) corte horizontal con la 
marca apuntando hacia la nariz. 


aumenta la sensibilidad para detectar ecos débiles como opaci- 
dades vitreas. Las ganancias menores solo captan ecos intensos, 
como los de la retina y la esclera, aunque mejoran la resolucion 
al estrechar el haz de ultrasonidos. 


LESIONES PERIFERICAS 


QUE PREDISPONEN 
AL DESPRENDIMIENTO DE RETINA 


Los pacientes con cualquier lesion predisponente, 0 mayor riesgo 
de DR por otra causa, deben conocer los sintomas del DVP y el DR 
y ser conscientes de la necesidad de acudir urgentemente a revision 


en caso de que estos aparezcan. 


Degeneracion en empalizada 


@ Prevalencia. La degeneracién en empalizada esta presente en 
alrededor del 8% de la poblacién. Lo mas probable es que apa- 
rezca a edades tempranas, con una maxima incidencia durante 
la segunda y tercera décadas. Se encuentra mas a menudo en 
miopes moderados y es la degeneracién directamente relacio- 
nada con DR mas importante. Aparecen empalizadas en cerca 
del 40% de los ojos con DR. 

e Anatomia patoldgica. Existe discontinuidad de la MLI con 
atrofia variable de la RNS subyacente. El vitreo situado por enci- 
ma de un area de empalizada esta licuado, pero las adherencias 
vitreas a sus bordes son muy fuertes (fig. 16.12). 
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ARRAN 


Fig. 16.12 Cambios vitreos asociados a la degeneracién en 
empalizada. 


© Signos. La degeneracién en empalizada en la mayoria de los 
casos es bilateral, temporal y superior. 

o Areas fusiformes de adelgazamiento retiniano, situadas 
habitualmente entre el ecuador y el borde posterior de la 
base del vitreo (fig. 16.13.A). 

© Son tipicos los vasos esclerosados que forman una red arbo- 
rescente de lineas blancas ( 13B). 

oO Algunas lesiones pueden asociarse a «copos de nieve», resi- 
duos de células de Miller degeneradas. 

oO A menudo se asocian a hiperplasia del EPR. 

oO Son frecuentes los agujeros pequefios (v. fig. 16.13A). 

@ No se producen complicaciones en la mayoria de los ojos con 
empalizadas. 

oO Pueden formarse desgarros como consecuencia de un DVP, 
y a veces se ve una empalizada sobre la solapa del desgarro 
(fig. 16.13C). 

© Los agujeros atroficos raramente (2%) dan lugar a DR; el 
riesgo es mayor en miopes jovenes. En estos pacientes, el 
DR puede no ir precedido de los sintomas agudos de DVP 
(v. mas adelante) y el LSR suele extenderse lentamente, por 
lo que el diagnéstico puede demorarse. 

© Tratamiento. Las areas de degeneracién en empalizada asinto- 
maticas no suelen tratarse profilacticamente, incluso aunque se 
vean roturas retinianas, a menos que existan factores de riesgo 
especiales, como quiza DR en el otro ojo; el tratamiento del otro 

ojo cuando hay empalizadas extensas (mas de 6 h de reloj) o 

miopia magna puede asociarse en realidad a mayor riesgo de 

desprendimiento. No obstante, debe instruirse al paciente sobre 
los sintomas de DR, preferiblemente entregando la informacién 
por escrito. Muchos oftalmdlogos revisan por sistema cada afio 

a los pacientes con empalizadas, tengan o no agujeros redondos 

asintomaticos, sobre todo si son miopes jévenes. Si se asocian a 

un desgarro en herradura asintomatico, debe tratarse como se 

explica mas adelante en este capitulo. 


Degeneracion en baba de caracol 


La degeneracion en baba de caracol se caracteriza por bandas bien 
definidas de «copos de nieve» muy compactos que le dan un aspecto 
escarchado a la retina periférica (f Ay B). Algunos autores 


la consideran precursora de la degeneracién en empalizada. Rara 


Fig. 16.13 Imagenes de campo amplio de la degeneraci6n en 
empalizada. (A) Lesiones multiples con agujeros pequenos; 
(B) vasos esclerosados que forman una red blanca 
caracteristica; se ve una vena vorticosa en la parte nasal 
superior; (C) desprendimiento de retina con empalizada en 
la solapa del desgarro. 


(Por cortesia de S. Chen.) 
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Fig. 16.14 (A) Degeneracion en baba de caracol; 

(B) y (C) retinograffas de campo amplio de las lesiones 
antes y después de la retinopexia limitada con laser. 
(Por cortesia de S. Chen - figs. B y C.) 


vez hay traccién vitrea excesiva, por lo que no suelen producirse 
desgarros en herradura, aunque son relativamente frecuentes los 
agujeros redondos. No suele ser necesario el tratamiento profilactico 
(fig. 16.14C), aunque puede ser conveniente revisar al paciente cada 
10 2 afios porque se produce DR en una minoria de casos. 


Penacho retiniano quistico 


El penacho retiniano quistico (PRQ), también llamado «parche 
granular» o «roseta retiniana», es una anomalia congénita que 
consiste en una pequefia lesién blanquecina, redonda u ovalada, 
levemente prominente, que se situa habitualmente en la retina 
5A); 
puede haber pigmentacién asociada en su base. Esta compuesto 


ecuatorial o periférica, sobre todo temporalmente (fig 


principalmente por tejido glial; a menudo hay fuertes adheren- 
cias vitreorretinianas, y pueden ocurrir tanto agujeros redondos 
(fig 5B) como desgarros en herradura. Probablemente sea una 
lesién infradiagnosticada, aunque esto podria cambiar si se gene- 
ralizan las retinografias de campo amplio; existen PRQ hasta en 
el 5% de la poblacién (bilaterales en el 20%), y podria ser la lesi6n 
responsable del 5-10% de los casos de DR, aunque el riesgo de des- 
prendimiento en un ojo concreto con un PRQ probablemente sea 
bastante inferior al 1%. 


Retinosquisis degenerativa 


@ Prevalencia. La retinosquisis (REQ) degenerativa se presenta 
en cerca del 5% de la poblacién mayor de 20 afios, y es especial- 
mente frecuente en hipermétropes. 

e@ Anatomia patoldgica. Se cree que la REQ se forma a partir de 
una degeneracién microquistica en la que se produce coales- 

A), 

que da lugar a separacion o divisién de la RNS en dos capas 


cencia gradual de las cavidades degenerativas (fig 


(figs. 16.16B y C), con seccién neuronal y pérdida completa de 
la funcién visual del area afectada. En la REQ tipica, la divisién 
ocurre en la capa plexiforme externa, y en la menos frecuente 
REQ reticular, a nivel de la capa de fibras nerviosas. 

@ Sintomas 

oO No hay fotopsias ni moscas volantes porque no existe trac- 
cion vitreorretiniana. 

o Es raro que el paciente note un defecto del campo visual, 
incluso cuando hay extensién por detras del ecuador. 

oO Enocasiones aparecen sintomas por hemorragia vitreao DR 
progresivo. 

© Signos. La REQ es bilateral hasta en el 80% de los casos. Es 
dificil distinguir clinicamente entre las formas tipica y reticular, 
aunque la capa interna suele ser mas fina y prominente en esta 
ultima; la diferenciacién se basa principalmente en su compor- 
tamiento, y son mucho mas frecuentes las complicaciones en la 
forma reticular. 

oO La REQ incipiente suele afectar a la periferia extrema del 
cuadrante temporal inferior de ambos ojos, y se ve como una 
degeneracion microquistica exagerada con una elevacion 
cupuliforme inmévil de la retina (fig. 16.16D). 

© Laelevacién es convexa, lisa, delgada y relativamente inmovil 
(fi ), a diferencia del aspecto opaco y arrugado de un 
DR regmatdégeno. 
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La fina hoja interna de la cavidad de esquisis puede confun- 


dirse, en un examen apresurado, con un DR regmatogeno 
atrofico de larga evolucion, pero no hay lineas de demarca- 
cion ni quistes secundarios en la hoja interna. 

La lesion puede progresar circunferencialmente hasta afectar 
a toda la periferia. La forma tipica suele mantenerse por 
delante del ecuador, mientras que el tipo reticular tiene mas 
tendencia a extenderse posteriormente. 

La presencia de una linea de demarcacién pigmentada proba- 
blemente indica la existencia de un DR asociado. 

La superficie de la capa interna puede mostrar «copos de 
nieve» (residuos blanquecinos de las placas basales de las 
células de Miiller; v. figs. 16.17 y 16.18), asi como esclerosis 
vascular, y puede haber bandas de tejido blanco grisaceo 
cruzando la cavidad de esquisis. 

Puede haber roturas en una o ambas capas. Las roturas de 
la hoja interna son pequefias y redondeadas (fig. 16.18A), 
mientras que las roturas, mas raras, de la capa externa suelen 
ser mas grandes, de bordes enrollados (figs. 16.18A y B) y 
localizadas por detras del ecuador. 

Son frecuentes los microaneurismas y telangiectasias peque- 
fias, sobre todo en el tipo reticular. 


Fig. 16.15 Penacho retiniano quistico. (A) Lesi6n aislada no 
complicada; (B) penacho con pequeno agujero redondo. 


(Por cortesia de S. Lorenzon - fig. A; N.E. Byer, de The Peripheral Retina in 
Profile, A Stereoscopic Atlas, Criterion Press, Torrance, CA 1982 - fig. B.) 


e) 


Si se detecta un defecto del campo visual, sera un escotoma 
absoluto, no relativo como en el DR. 


© Las complicaciones son infrecuentes, aunque parecen mucho 


mas probables en el tipo reticular. 


2) 


oO 


El DR es raro; incluso en un ojo con roturas en ambas capas 
la incidencia esta solo en torno al 1%. El desprendimiento 
casi siempre es asintomatico, dificilmente progresivo y solo 
raramente subsidiario de cirugia. 

Es muy rara la extension posterior de la REQ hasta alcanzar 
la fovea, aunque puede ocurrir; la progresi6n generalmente 
es muy lenta. 

Es rara la hemorragia vitrea. 


© Tratamiento. Aunque el DR es raro, conviene explicar a todos 


los pacientes sus sintomas, sobre todo si tienen agujeros en 


ambas capas. 
O Una pequefia REQ periférica descubierta por casualidad, 


sobre todo si no presenta roturas en ambas capas, proba- 
blemente no requiere revisiones periddicas, aunque puede 
ser conveniente una revision optométrica anual o bianual- 
mente. 

Una REQ grande debe vigilarse periddicamente, sobre todo 
si hay roturas en ambas capas o se extiende por detras del 
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3a) Lesiones periféricas que predisponen al desprendimiento de retina 


Fig. 16.16 Formacion de la retinosquisis. (A) Imagen histopatol6gica que revela cavidades intrarretinianas cruzadas por 
células de Muller; (B) imagen de TCO que muestra separacion, principalmente en la capa plexiforme externa; (€) TCO de un 
desprendimiento de retina para comparaci6n; (D) degeneraci6n microquistica circunferencial con progresién a retinosquisis 
en la parte temporal superior e inferior. 


(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001 - fig. A; S. Chen - figs. B y C.) 


ecuador; el intervalo de las visitas se ajustara a cada paciente. roturas pequefias en la capa externa, pero en general se 
Son ttiles la retinografia y la campimetria, asi como la tomo- requiere una vitrectomia para los DR mas complejos. 
grafia de coherencia d6ptica (TCO) si hay extension pos- 


terior. La TCO tambien sirve para distinguir entre REQ y DR Penacho de traccion zonular 
(v. figs. 16.16B y C). 


: ; 2 ee: Fenoémeno frecuente (15%) que consiste en una fibra zonular abe- 
oO La retinopexia o la reparacién quirtirgica pueden estar 


fc 7 . , rrante que se extiende hacia atras y se inserta en la retina cerca 
indicadas en casos de progresién constante hacia la fovea, 


. de la ora serrata, traccionando de la retina en su base. Se localiza 
cuando debe descartarse que se haya complicado con un 


sp : : ' tipicamente en el lado nasal. El riesgo de formacién de un des- 
DR. Algunos autores también aconsejan la retinopexia 


profildctica del borde posterior de una gran REQ bullosa garro retiniano es de alrededor del 2%, por lo que se recomiendan 


sce : : revisiones periddicas a largo plazo. 
con roturas significativas para evitar su progresién a DR 


sintomatico. 


Blanco con presion y blanco sin presion 


oO La hemorragia vitrea recurrente puede requerir vitrectomia. 


o EI DR sintomatico progresivo debe tratarse sin demora. @ El término «blanco con presién» (BCP) describe areas de retina 
Puede ser necesario mas de un procedimiento; los explantes que adoptan un aspecto translucido blanco grisaceo median- 
esclerales pueden estar indicados para DR pequefios con te la indentacién escleral (fig. 16.19A). Cada area tiene una 
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periddicas de ojos tratados y no tratados, aunque no hay pruebas 
de que sean utiles. 


Atrofia coroidea midpica 


La atrofia coroidea o coriorretiniana difusa en la miopia se 
caracteriza por despigmentacién coroidea difusa o circunscrita 
(fig. 16.21), asociada frecuentemente a adelgazamiento de la retina 
por encima, y que se localiza tipicamente en el polo posterior y el 
area ecuatorial de ojos con miopia magna. Los agujeros retinianos 
que se forman en la retina atr6fica a veces pueden dar lugar a DR. 
Debido a la falta de contraste, los agujeros pequefios son muy 
dificiles de visualizar. 


Fig. 16.17 (A) Retinosquisis; (B) composici6n fotogrdafica 
de la misma lesi6n que muestra como se funde con la 
degeneraci6n microquistica. 


morfologia fija que no cambia al mover la indentacién a una 
zona adyacente. También puede observarse junto al borde pos- 
terior de areas de degeneracién en empalizada, degeneracion 
en baba de caracol y la capa externa de la REQ adquirida. Se 
encuentra a menudo en ojos normales y puede asociarse a una 
adhesion anormalmente fuerte del gel vitreo, aunque podria 
no indicar mayor riesgo de formacion de roturas retinianas. 

@ El «blanco sin presién» (BSP) tiene el mismo aspecto que 
el BCP, pero aparece sin indentacion escleral (fig. 16.19B). 
Corresponde a areas de adhesion bastante potente de vitreo 
condensado (fig. 16.19C). En un examen apresurado, un area 
de retina normal rodeada por BSP puede confundirse con un 
agujero retiniano plano (fig. 16.20A). No obstante, las roturas 
retinianas, incluidos los desgarros gigantes, se forman a veces 


siguiendo el borde posterior de una zona de BSP (fig. 16.20B). 


: : : : Fig. 16.18 Retinosquisis. (A) Roturas en las capas interna y 
Por ese motivo, si se encuentra BSP en el otro ojo de un paciente externa; (B) gran rotura en la capa externa; se ve cémo los 
con un desgarro gigante espontaneo, debe considerarse el trata-  yasos retinianos cruzan el borde enrollado sin desviarse. 
miento profilactico. También puede valorarse hacer revisiones (Por cortesia de S. Chen - fig. B.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 
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Fig. 16.19 (A) Blanco con presion; (B) blanco sin presi6n; 
(C) adherencia fuerte de gel vitreo condensado en un area 
de «blanco sin presién». 


(Por cortesia de N.E. Byer, de The Peripheral Retina in Profile, A Stereoscopic 
Atlas, Criterion Press, Torrance, CA 1982 - fig. A; S. Chen - fig. B; C.L. Schepens, 
M.E. Hartnett y T. Hirose, de Schepens’ Retinal Detachment and Allied 
Diseases, Butterworth-Heinemann 2000 - fig. C.) 


DESPRENDIMIENTO VITREO POSTERIOR 


Introduccion 


El desprendimiento vitreo posterior (DVP) consiste en la sepa- 
racién entre el vitreo cortical, junto con la membrana hialoidea 
posterior (MHP) que lo delimita, y la RNS por detras de la base 
del vitreo. La DVP se produce por licuefaccién del gel vitreo con 
la edad (sinquisis), con formacién de cavidades Ilenas de liquido 
(fig. 16.22A) y las consiguientes condensaciones (sinéresis), pasando 
el vitreo licuado al espacio prerretiniano a través de dehiscencias 
en el gel cortical o la MHP. La prevalencia de DVP aumenta con la 
edad, y es como minimo del 60% en individuos de mas de 80 afios. 
Suele ser espontanea, aunque se ve favorecida por situaciones como 
cirugia de catarata, traumatismos, uveitis y fotocoagulacion pan- 
retiniana. Se cree que el tiempo necesario para que se complete el 
DVP tras su comienzo es variable, pero probablemente tenga lugar 
en varias etapas a lo largo de varios meses en muchos pacientes. El 
desprendimiento hialoideo perifoveal va seguido de la separacién 
foveal, luego de desprendimiento de la retina posterior hasta el 
ecuador, y el anclaje se mantiene inicialmente en la papila dptica; 
mas adelante se completa el desprendimiento del vitreo cortical 
hacia delante hasta la base del vitreo (fig. 16.22B). Con excepcién 
de la base del vitreo, las adherencias fisiolégicas a la retina y otras 
estructuras se liberan en el curso de un DVP normal. Se producen 
complicaciones, muchas de las cuales requieren tratamiento, hasta 
en el 27% de los casos. 


Cuadro clinico 


© Sintomas. Suelen ocurrir, aunque no de modo invariable. 

O Los destellos luminosos (fotopsias) en el DVP a menudo se 
describen como relampagos en forma de arco provocados 
por el movimiento del ojo 0 la cabeza, y son mas ostensibles 
en penumbra. Casi siempre se ven en la periferia temporal; 
no se conoce bien su mecanismo, aunque podrian depender 
de la traccion sobre la papila éptica y posiblemente en sitios 
de adhesin vitreorretiniana, incluidos desgarros retinianos 
reales o potenciales. 

oO Las moscas volantes (miodesopsias) son opacidades vitreas 
moviles (figs. 16.22C y D) mas evidentes sobre un fondo 
claro iluminado. A menudo se describen como manchas, 
telarafias o moscas, y son frecuentes en individuos sin DVP, 
sobre todo miopes. El anillo de Weiss (figs. 16.22E y F) es el 
anclaje del vitreo en el borde papilar una vez desprendido, y 
el paciente puede verlo como un circulo u otra lesion grande 


solitaria; su presencia no indica necesariamente DVP total, 
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(B) 


Fig. 16.20 Retinografias de campo amplio de blanco sin 


presion. (A) Seudorrotura (flecha); (B) desgarro retiniano y 


seudorrotura adyacente. 
(Por cortesia de S. Chen.) 


Fig. 16.21 Atrofia coroidea midpica. 
(Por cortesia de S. Chen.) 


ni su ausencia confirma que no haya DVP, ya que puede 
destruirse durante el proceso de separacion. Las moscas 
volantes también pueden deberse a sangre en el vitreo 
(v. a continuacion). 

© Visién borrosa. Puede haber turbidez difusa debido a una 
hemorragia dispersa en el gel vitreo, con la consiguiente 
reduccién variable de agudeza visual (AV); el sangrado pue- 
de proceder de un vaso retiniano desgarrado o del sitio de 
una rotura retiniana. También puede haber borrosidad si la 
MHP visible 0 las moscas volantes se sittian en el eje visual, 
lo que puede causar asimismo una disminucion de agudeza 
(normalmente leve). 

@ Signos 

oO La MHP desprendida puede verse a menudo mediante 
examen con lampara de hendidura como una membrana 
translucida con pliegues en la zona intermedia de la cavi- 
dad vitrea, que sera por detras 6pticamente transparente 
(fig. 16.23A). 

oO La hemorragia puede manifestarse con la presencia de eri- 
trocitos en el vitreo anterior o como colecciones focales 
(normalmente pequefias) dentro del gel o prerretinianas, 
adoptando a veces forma de media luna en el borde del des- 
prendimiento de la MHP. Su presencia obliga a una busqueda 
minuciosa de desgarros retinianos (40-90%), sobre todo si 
hay una cantidad grande; en estos casos, las roturas suelen 
ser posteriores. 

© Los granulos de pigmento que a veces se observan en el vitreo 
anterior a la exploracién con lampara de hendidura (signo 
de Shafer 0 «polvo de tabaco»; v. | ) son mayores, mas 
oscuros y menos refringentes que los eritrocitos. Su presencia 
hace muy probable una rotura retiniana (hasta un 95% de 
sensibilidad), que permitiria la comunicacién entre el EPR 
y la cavidad vitrea. 

O Las células vitreas, si son abundantes, pueden indicar la 
presencia de una rotura. 

© Roturas retinianas (v. mas adelante). 

© Pruebas complementarias. La ecografia en modo B (fig. 16.23B) 
puede demostrar el grado de DVP; la TCO puede mostrar sepa- 
racion en el polo posterior (fig. 16.23C). 


Los pacientes con claros sintomas agudos de DVP deben ser 
examinados cuanto antes, normalmente antes de 24-48 h, sobre 
todo en presencia de factores de riesgo como miopia, antecedentes 
personales o familiares de DR, sindromes de alto riesgo como el 
de Stickler, seudofaquia y sintomas como defecto de campo visual, 
pérdida de visién o moscas volantes muy ostensibles. Se preguntara 
si existe alguna enfermedad que predisponga a hemorragia vitrea 
no asociada a DVP, normalmente diabetes. Si solo hay una mos- 
ca volante pequefia sin fotopsias, se ha demostrado que el riesgo 
de rotura retiniana en el ojo sintomatico no es significativamente 
mayor que en el otro ojo sin sintomas, por lo que no es necesaria 
una valoracion urgente. 
© Exploracion. Se examinara si hay sangre o pigmento en el vitreo 
anterior. Se realizara un examen minucioso de la retina hasta 
la ora serrata en 360°, generalmente mediante OIB o lente de 
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Fig. 16.22 Cambios degenerativos del vitreo. (A) Sinquisis y sinéresis; (B) desprendimiento vitreo posterior completo; 

(C) biomicroscopia que muestra condensaci6n vitrea en un ojo seudofaquico; (D) condensacidn degenerativa del vitreo 
en una imagen de campo amplio; (E) anillo de Weiss visto mediante biomicroscopia con lampara de hendidura, estando 
la papila 6ptica en el fondo; (F) anillo de Weiss en una imagen de campo amplio. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. D y F) 
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Fig. 16.23 Desprendimiento vitreo posterior. (A) La biomicroscopia muestra el gel desprendido y colapsado; (B) ecografia en 
modo B; (C) TCO que muestra DVP macular. 
(Por cortesia de C.L. Schepens, C.L. Trempe y M. Takahashi, de Atlas of Vitreous Biomicroscopy, Butterworth-Heinemann 1999 - fig. A; S. Chen - figs. B y C.) 


contacto mas indentacidn escleral. Siempre debe explorarse 
también el otro ojo asintomatico; se ha informado de que si 
hay 10 o mas células vitreas en un haz de 1 mm en la lampara 
de hendidura, la incidencia de rotura retiniana en el otro ojo 
asintomatico puede ser mayor del 30%. 


@ Tratamiento posterior. Las recomendaciones sobre cuando 


volver a revisar al paciente pueden variar; lo siguiente sirve 

como orientacién general. 

oO Sino hay hallazgos sospechosos (p. ej., sangre en vitreo) ala 
exploracion y no hay factores de riesgo previos, como se ha 
comentado anteriormente, pueden omitirse nuevas revisio- 
nes; la presencia de caracteristicas asociadas a un riesgo mas 
alto obligan a revisar al paciente al cabo de 1-6 semanas, en 
funcién de las caracteristicas de cada caso. Algunos autores 
recomiendan una nueva revisién después de 6-12 meses. 

© Los pacientes que presenten moscas volantes muy ostensibles 
o vision borrosa deben revisarse cuidadosamente, porque se 
ha demostrado que existe mayor riesgo de rotura retiniana. 


o Al dar de alta al paciente, debe advertirsele de que acuda 


urgentemente si aparecen nuevos sintomas; es preferible 
dar esta informacion por escrito. Hay que explicar que en 
la mayoria de los casos las moscas volantes se atenuaran y 
seran mucho menos perceptibles con el tiempo, aunque en 
casos excepcionales se requiere una vitrectomia. 

Si no puede verse una zona del fondo de ojo debido a que 
esté oculta por sangre, conviene revisar al paciente a la 
semana. 

En casos con hemorragia vitrea difusa que oculta el fondo 
de ojo (en ausencia de enfermedades que predispongan a 
hemorragia vitrea no relacionada con DVP), existe un riesgo 
muy elevado de rotura retiniana (90%) y DR (40%). Siempre 
debe descartarse un defecto pupilar aferente relativo, y se 
realizaran ecografias en modo B de forma periddica hasta 
que se resuelva la hemorragia para descartar un despren- 
dimiento o una rotura identificable. Se planteara llevar a 
cabo una vitrectomia sin mucha demora, sobre todo en 
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este ©Roturas retinianas 


presencia de otros factores de riesgo, especialmente DR en 
el ojo adelfo. 
o El tratamiento de las roturas retinianas se comenta a conti- 


URAS RETINIANAS 
Introduccion 


Las roturas retinianas se forman en la mayoria de los casos debido a 
traccién en zonas de adhesion vitreorretiniana, y aparecen hasta en 
el 20% de los ojos con DVP sintomatico. En presencia de una rotura, 
el liquido retrohialoideo puede acceder al espacio subretiniano. Se 
encuentran roturas retinianas asintomaticas de algun tipo en cerca 
del 8% de la poblacién general. 


Cuadro clinico 


© Cronologia. Las roturas suelen producirse cuando aparecen los 
sintomas de DVP o poco después, aunque en una minoria no 
despreciable (hasta el 5%) pueden tardar varias semanas. 

© Localizacion. Los desgarros asociados a DVP suelen situarse en 
el fondo superior, mas a menudo en la zona temporal que nasal. 

Las roturas maculares por DVP son raras, pero cuando ocurren 

suelen ser redondas y afectar a ojos miopes; son etiolégicamente 

diferentes de los agujeros maculares seniles. 

© Morfologia. Las roturas retinianas pueden ser planas 0 asociarse 
aun halo de LSR alrededor. Si el liquido se extiende a mas de 
un didmetro papilar del borde de la rotura, se dice que existe 
un DR. 

©. Los desgarros en U o en herradura presentan un colgajo cuyo 
vértice esta levantado por traccién del vitreo, mientras que 
la base permanece unida a la retina (fig. 16.24A). 

oO Desgarros operculados en los que el colgajo ha sido separado 
totalmente de la retina por el gel vitreo desprendido, dejando 
una rotura redonda u ovalada (fig. 16.24B); el trozo de retina 
arrancado se denomina «opérculo» y suele verse suspendido 
en la cavidad vitrea cerca de la rotura, que puede ser dificil 
de identificar, aunque puede haber pistas, como la presencia 
de sangre prerretiniana en ese sitio. 

© Los agujeros retinianos (fig. 16.24C) son redondos u ova- 
lados, normalmente mas pequefios que los desgarros, y 
comportan menor riesgo de DR, que, de producirse, suele 
ser un DR plano de progresién lenta en una mujer joven 
con miopia. No es necesario que exista DVP, pero, si hay 
separacién vitrea, puede verse un opérculo en la cavidad 
vitrea vecina. Puede haber agujeros redondos en una degene- 
racion en empalizada. Los agujeros redondos que dan lugar 
a DR generalmente son distintos de los agujeros retinianos 
atroficos redondos que son una variante de degeneracion 
pavimentosa y probablemente tienen menor riesgo, aunque 
a veces no se consigue diferenciarlos clinicamente. 

© Las didlisis son desgarros circunferenciales a lo largo de la 
ora serrata; el gel vitreo se mantiene unido a su borde pos- 
terior. Pueden causar DR, a menudo de progresion lenta, 
en ausencia de DVP, y pueden ser consecuencia de una 


contusion ocular. Tipicamente se ven como grandes roturas 
muy periféricas con un borde regular enrollado (fig. 16.24D). 
© Los desgarros retinianos gigantes (figs. 16.24E y F) son una 


variante de desgarro en herradura que por definicién afectan 
a 9o° o mas de la circunferencia retiniana. A diferencia de 
la dialisis, el gel vitreo permanece anclado al borde anterior 
del desgarro. Se localizan, por lo general, en la retina justo 
por detras de la ora, o mas rara vez, en el ecuador. 


Tratamiento 


No se ha establecido definitivamente el tratamiento éptimo de 
muchas categorias de roturas, y las opciones difieren segtin la 
opinion de cada retindlogo, los recursos disponibles y otras con- 
sideraciones generales sobre el paciente, como la probabilidad de 
que acuda a revisidn. En los ultimos afios se ha tendido cada vez 
mas a tratamientos profilacticos menos agresivos de las roturas 
asintomaticas y operculadas, y se ha optado por la observacion y 
las instrucciones al paciente. Este siempre debe ser informado sobre 
los sintomas del desprendimiento vitreo y de retina, preferiblemente 
por escrito, y debera acudir urgentemente si hay algun cambio. El 
riesgo del tratamiento profilactico suele ser minimo, pero puede 
dar lugar a formacion de nuevas roturas y excepcionalmente a 
complicaciones muy serias. 
e@ Factores de riesgo de progresion a desprendimiento 
© Seincluyen factores diversos, como antecedentes de DR en el 
otro ojo, cirugia previa de catarata (sobre todo si se produjo 
vitreorragia), miopia, historia familiar de DR y enferme- 
dades generales, como los sindromes de Marfan, Stickler 
y Ehlers-Danlos. Hay pruebas a favor del tratamiento pro- 
filactico para las roturas asintomaticas, incluso agujeros 
operculados y atroficos antes de la cirugia de catarata, la 
capsulotomia con laser y posiblemente la trabeculectomia y 
la inyecci6n intravitrea, sobre todo si existen otros factores 
de riesgo. 
© Las roturas sintomaticas asociadas a DVP agudo tienen 
mayor riesgo que las roturas asintomaticas detectadas en 
una exploracion rutinaria. 
© Tamajio. Las roturas mas grandes implican mayor riesgo de 
progresion. 
© Traccién vitreorretiniana persistente. Un desgarro opercu- 
lado, en el que se ha liberado la traccién vitrea de la rotura, 
es mas seguro que una rotura, tipicamente en herradura, en 
la que persiste dicha traccidn; los agujeros redondos rara 
vez se asocian a traccion vitreorretiniana persistente. La 
demostracién aparente de un DVP completo, clinica 0 eco- 
graficamente, sin anclajes residuales en la region de la rotura, 
es un hallazgo favorable, aunque no totalmente fiable. 
© Forma. Los desgarros en herradura tienen mayor riesgo que 
los agujeros redondos. 
© Localizacion. Las roturas superiores tienen mayor riesgo de 
progresién a DR, probablemente debido al efecto protector 
de la gravedad en las roturas inferiores. Cuando hay un 
desgarro temporal superior, la macula estaria amenazada 
precozmente en caso de DR. Las roturas ecuatoriales tienen 
mas tendencia a progresar que las de la ora, ya que estas 
ultimas suelen situarse dentro de la base del vitreo. 
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Fig. 16.24 Desgarros retinianos. (A) Gran desgarro en herradura en un area de empalizada; se ha realizado retinopexia con 
laser; (B) desgarro operculado; (C) agujeros redondos; las flechas blancas muestran probables agujeros atroficos, mientras 
que la flecha negra senala un probable agujero operculado con liquido subretiniano localizado; (D) dialisis retiniana; 

(E) desgarro retiniano gigante; (F) vitreo adherido al borde anterior de un desgarro gigante. 


(Por cortesia de S. Chen - figs. A y B; N. Turner - fig. C; C. Barry - figs. D y E; C.L. Schepens, M.E. Hartnett y T. Hirose, de Schepens’ Retinal Detachment and Allied 
Diseases, Butterworth-Heinemann 2000 - fig. F.) 
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oO La pigmentacién alrededor de una rotura retiniana indica 
cronicidad y cierto grado de estabilidad. 
© La afaquia, actualmente rara, comporta mayor riesgo. 

©@ Desgarros en herradura sintomaticos agudos. Hasta el 90% 
dan lugar a DR; el tratamiento (v. a continuacién) reduce el 
riesgo al 5%, por lo que debe llevarse a cabo de modo urgente. 

© Los desgarros operculados, especialmente si son asintomaticos, 
parece que tienen poco riesgo de progresién a DR, y es seguro 
limitarse a observarlos en la mayoria de los casos. Se recomienda 
revisarlos (sean sintomaticos 0 no) a las 2-4 semanas, al cabo de 
1-3 meses, a los 6-12 meses y luego anualmente. La presencia de 
un vaso intacto que atraviese la rotura puede indicar traccién 
vitreorretiniana mantenida —que también puede dar lugar a 
hemorragia vitrea—, por lo que debe valorarse el tratamiento, 
al igual que en ciertos casos con factores de alto riesgo. 

© Desgarros en herradura asintomaticos. El riesgo de progresién a 
DR es bajo (5%), similar al de los desgarros en U sintomaticos tras 
el tratamiento, por lo que suele ser seguro observarlos, igual que en 
las roturas operculadas, si hay ausencia de factores de alto riesgo. 

© [Las roturas retinianas traumaticas, incluida la didlisis aguda, 
siempre deben recibir tratamiento. 

@ Las dialisis asintomaticas a veces se pueden observar, pero la 
mayoria de los casos se tratan quirurgicamente si existe un DR 
asociado. 

© DRsubclinico asintomatico. Los DR descubiertos fortuitamente 
no siempre progresan, y quizas un 10% se hacen sintomaticos al 
cabo de 2-3 afios, por lo que la decision de intervenir debe reali- 
zarse de forma individualizada; por ejemplo, muchos oftalmélogos 
preferiran tratar un DR temporal superior grande que se extienda 
por detras del ecuador, mientras que pueden optar por la observa- 
cion de un pequefio DR inferior aparentemente de larga evolucién. 
En cualquier caso, es fundamental obtener un consentimiento 
plenamente informado del paciente. Si se elige la observacion, es 
imprescindible programar las revisiones necesarias y educar al 
paciente. En caso de progresion, suele estar indicada la cirugia. 

© Los agujeros redondos planos asintomaticos no requieren 
tratamiento profilactico, pero algunos protocolos recomiendan 
revisarlos anual o bianualmente. 

@ Las revisiones a largo plazo tras el tratamiento de roturas reti- 
nianas pueden ser importantes, ya que una minoria considerable 
de ojos tratados y adelfos sufriran nuevas roturas en el futuro. 


Las roturas retinianas sin DR pueden tratarse con laser (mediante 
lampara de hendidura u oftalmoscopio indirecto) o crioterapia. En la 
mayoria de los casos es preferible el laser por ser mas preciso, causan- 
do asi menos dajio colateral en la retina, y asociarse probablemente a 
menor riesgo de formacién de membrana epirretiniana. Para tratar 
correctamente la base de una lesion muy periférica puede ser nece- 
sario la OB 0 la crioterapia, ya que habra que realizar indentacion 
para visualizar el area, a menos que el oftalmdlogo tenga experiencia 
en la indentacion con lampara de hendidura. La crioterapia puede ser 
preferible para desgarros contiguos multiples o lesiones muy extensas, 
asi como en ojos con opacidad de medios 0 pupilas pequefias. 
© Retinopexia con laser. Con la lampara de hendidura y anes- 
tesia topica (en ocasiones puede requerirse anestesia regional 


o incluso general); los parametros habituales son duracién de 
0,1 s, didmetro del impacto de 200-300 pm con una lente de 
tres espejos 0 100-200 zm con una lente panfundoscépica, y 
una potencia inicial de 200 mW; la potencia debe ajustarse para 
obtener un blanqueamiento moderado. Con el casco de OIB, el 
tamafio del impacto se calculara y ajustara modificando la posi- 
cion de la lente condensadora (normalmente de 20 D). Hay que 


Fig. 16.25 Retinopexia con laser. (A) Desgarro en herradura 
antes, (B) inmediatamente después, y (C) 2 meses después 
del laser. 


(Por cortesia de S. Chen.) 


CAPITULO 
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Fig. 16.26 Pigmentacion y atrofia coriorretiniana tras 
crioterapia profilactica por varias roturas retinianas. 
(Por cortesia de B. Elia.) 


rodear la lesién con dos 0 tres filas de quemaduras confluentes 
(fig. 16.25). Con ambos tipos de laser debe tenerse cuidado de 
comprobar repetidamente ciertas referencias anatémicas para 
evitar lesionar la macula por error. 

© Criorretinopexia. Suele requerirse anestesia subconjuntival o 
regional. Para las lesiones detras del ecuador puede ser necesario 
acceder mediante una pequefia incisién conjuntival. Se usara un 
blefaréstato. La punta de la sonda de crioterapia debe exponerse 
por delante del manguito de goma. Hay que purgar de entrada el 
instrumento (p. ej., 10 s a —25 °C, y repetir al minuto). Se ajus- 
ta la temperatura de tratamiento (tipicamente —85 °C); es util 
comprobar previamente si funciona correctamente, activando el 
aparato en agua estéril durante 10 s y viendo que se forma una bola 
de hielo de 5 mm. Bajo visualizacion con OIB, se indenta la lesion 
y se pisa el pedal hasta observar blanqueamiento de la retina. Es 
fundamental no retirar la punta del area tratada hasta dejar que se 
descongele (2-3 s). Hay que tener cuidado de mantener la sonda 
correctamente orientada cuando no se vea su punta, para no 
indentar por error con el tallo en vez de con la punta. Se rodeara 
la lesién con una fila unica de aplicaciones, en la mayoria de los 
casos bastard con una o dos aplicaciones en el desgarro. Luego 
suele taparse el ojo y a menudo se necesitaran analgésicos. 

© Después del tratamiento, el paciente debe evitar el ejercicio 
fisico excesivo durante 1 semana para dar tiempo a que se forme 
una adhesion suficiente (fig. 16.26), y normalmente se revisara 
al cabo de 1-2 semanas. 


DESPRENDIMIENTO DE RETINA 


REGMATOGENO 


Introduccion 


Patogenia 


La incidencia anual de DR regmatdgeno se situa en torno a 1 por 
cada 10.000 personas, y afecta finalmente a ambos ojos en alrededor 


del 10%. En la mayoria de los casos, se caracteriza por la presencia 
de una rotura retiniana asociada a tracci6n vitreorretiniana que per- 
mite la acumulacion de vitreo licuado bajo la RNS y hace que esta 
se separe del EPR. Incluso aunque exista una rotura retiniana, casi 
nunca se producira DR si el vitreo no esta al menos parcialmente 
licuado y hay ausencia de traccién. Mas del 40% de los DR ocurren 
en ojos miopes, y el riesgo es mayor cuanto mas alto sea el defecto 
de refraccién. La degeneracion vitrea y el DVP, asi como ciertas 
lesiones predisponentes, como la degeneracion en empalizada y 
en baba de caracol, son mas frecuentes en la miopia. Los ojos con 
miopia magna también tienen riesgo de DR por pequefios agujeros 
redondos en zonas de atrofia coriorretiniana y por agujero macular. 
La vitreorragia durante la cirugia de catarata y la capsulotomia con 
laser también comportan mayor riesgo de DR en ojos muy miopes. 


Identificacion de las roturas retinianas 


© La distribucion de las roturas en los ojos con DR es aproxima- 
damente como sigue: el 60% en el cuadrante temporal superior; 
el 15% en el nasal superior; el 15% en el temporal inferior, y el 

10% en el nasal inferior. Por tanto, la region temporal superior 

debe examinarse minuciosamente si no se detecta una rotura 

inicialmente. También debe recordarse que alrededor del 50% de 
los ojos con DR tienen mas de una rotura, a menudo separadas 
menos de 90°. 

© Configuracién del LSR. La difusién del LSR depende de la 
gravedad, los limites anatomicos (ora serrata y nervio dptico) 

y la localizacion de la rotura retiniana primaria. Si esta se situa 

superiormente, el LSR se acumula de entrada inferiormen- 

te en el mismo lado del fondo de ojo de la rotura y luego va 
ascendiendo por el otro lado, de modo que puede predecirse la 
localizacién probable de la rotura retiniana primaria (reglas de 

Lincoff modificadas): 

oO Un DR inferior plano con el LSR algo mas elevado en el lado 
temporal apunta a una rotura primaria ubicada inferiormen- 
te en ese lado (fig. 16.27A). 

© Una rotura primaria localizada a las 6 h causara un DR infe- 
rior con el mismo nivel de LSR a ambos lados (fig. 16.27B). 

o Enun DR inferior bulloso, la rotura primaria suele estar por 
encima del meridiano horizontal (fig. 16.27C). 

© Sila rotura primaria se localiza en el cuadrante nasal supe- 
rior, el LSR rodeara la papila éptica y luego subira por el lado 
temporal hasta el nivel de la rotura primaria (fig. 16.27D). 

oO Un DR subtotal con una cufia superior de retina aplicada 
suele ser consecuencia de una rotura primaria localizada en 
la periferia junto a su borde mas alto (fig. 16.27E). 

oO Cuando el LSR cruza la linea media vertical por arriba, la 
rotura primaria esta cerca de las 12 h, y el borde inferior 
corresponde al lado del desgarro (fig. 16.27F). 


Sintomas 


Los clasicos sintomas premonitorios referidos por cerca del 60% 
de los pacientes con DR regmatégeno son destellos de luz y moscas 
volantes asociados a un DVP agudo. Después de un periodo variable 
de tiempo, puede establecerse un defecto relativo del campo visual 
periférico en forma de cortina que puede progresar hasta afectar a 
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Fig. 16.27 Distribucion del liquido subretiniano segun la localizaci6n de la rotura retiniana primaria (v. texto). 


la visién central; en algunos pacientes, los sintomas pueden haber 
desaparecido al despertarse por la mafiana, gracias a la reabsorcion 
espontanea del LSR durante el reposo nocturno, para reaparecer 
mas adelante ese dia. El paciente suele apreciar mas rapidamente 
un defecto del campo inferior que uno superior. El cuadrante del 
campo en el que aparece inicialmente el defecto es util para predecir 
la localizacion de la rotura retiniana primaria, que se situara en el 
cuadrante opuesto; la localizacion de las fotopsias no tiene valor 
predictivo del sitio de la rotura primaria, ya que casi siempre son 
temporales. La pérdida de visidn central puede deberse a afectacion 
de la fovea por el LSR 0, mas raramente, por obstruccién del eje 
visual debido a un gran DR bulloso. 


Generales 


© Habra un defecto pupilar aferente relativo (pupila de Marcus 
Gunn) en los ojos con un DR extenso. 

© La presién intraocular (PIO) a menudo se encuentra unos 
5 mmHg mas baja respecto al ojo normal. Sila PIO es extremada- 
mente baja, puede existir un desprendimiento coroideo asociado. 
A veces esta elevada, como en el sindrome de Schwartz-Matsuo, 
en el que un DRR se asocia a una aparente uveitis anterior leve, 
a menudo debido a una didlisis por contusién ocular previa en 
un hombre joven; se cree que las células del humor acuoso en 
la mayoria de los casos son en realidad segmentos externos de 
fotorreceptores desplazados que dificultan el drenaje trabecular. 
Tanto las «células» del humor acuoso como el aumento de la PIO 
se resuelven tipicamente tras la reparacion del DR. 

© = Lairitis es muy comun, pero normalmente leve, y debe diferen- 
ciarse del sindrome de Schwartz-Matsuo (v. anteriormente). En 


ocasiones puede ser suficientemente intensa como para causar 
sinequias posteriores, y el RD subyacente puede pasarse por alto. 

© A menudo se ve «polvo de tabaco», formado por células pig- 
mentarias en el vitreo anterior (fig. 16.28); un numero sustancial 
de células hematicas o inflamatorias en el vitreo también es un 
hallazgo bastante especifico. 

© Las roturas retinianas (v. fig. 16.24) se ven como discontinui- 
dades de la superficie retiniana. Suele ser rojas por el contraste 


Fig. 16.28 «Polvo de tabaco» en el vitreo anterior. 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


de color entre la RNS y la coroides subyacente. Sin embargo, en 
los ojos con hipopigmentacién coroidea (p. ej., miopia magna), 
hay menos contraste de color y las roturas pequefias pueden 
pasarse por alto. 

Los signos retinianos dependen de la duracién del DR y la 
presencia o ausencia de vitreorretinopatia proliferativa (VRP), 
como se describe a continuacion. 


CAPITULO 


Desprendimiento de retina 


Desprendimiento de retina reciente 


e@ EI DR tiene configuracién convexa y un aspecto ligeramente 
opaco y arrugado debido al edema retiniano (figs. 16.29A-D). 
Hay pérdida del patrén de la coroides subyacente y los vasos 
sanguineos retinianos se ven mas oscuros que en la retina 
aplicada. 


Fig. 16.29 Desprendimiento de retina reciente. 

(A) Desprendimiento temporal superior con desgarro en 
herradura que amenaza la macula central; obsérvese que la 
retina sustancialmente elevada se ve oscura en la imagen 
de campo amplio; (B) autofluorescencia que muestra la 
extension del liquido subretiniano; (C) desprendimiento 
bulloso superior; (D) tipico aspecto arrugado de la retina 
desprendida; (E) agujero macular rodeado por liquido 
subretiniano poco elevado y confinado en el polo posterior. 
(Por cortesia de S. Chen - figs. A, B y D; M. Khairallah - fig. E.) 
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@ EILSR se extiende hasta la ora serrata, salvo en los raros casos 


causados por un agujero macular, en los que el liquido inicial- 
mente queda confinado en el polo posterior (fig. 16.29). 
Seudoagujero macular. Debido a la delgadez de la retina foveal, 
puede dar la impresién de que hay un agujero macular si el polo 
posterior esta desprendido. Esto no debe confundirse con un 
agujero macular verdadero, que puede originar un DR en ojos 
muy miopes o tras contusiones. 

La ecografia en modo B muestra buena movilidad de la retina 
y el vitreo (v. fig. 16.10). 


Desprendimiento de retina de larga evolucion 


@ Eladelgazamiento retiniano secundario a atrofia es un hallazgo 
caracteristico, y no debe dar lugar a un diagnostico erréneo de 
REQ. 

© Pueden formarse quistes intrarretinianos (figs. 16.30A-C) si 
el DR ha estado presente durante alrededor de 1 ajio; tienden a 
desaparecer después de reaplicar la retina. 


@ Son frecuentes las lineas de demarcacion subretinianas (marcas 
de «marea alta») causadas por proliferacion de células del EPR 


Fig. 16.30 Desprendimiento de retina de larga evolucion. 

(A) Quistes retinianos; (B) multiples quistes en un 
desprendimiento total crdnico (imagen aneritra de campo 
amplio); (€) ecograffa en modo B que muestra un quiste; 
(D) linea de demarcacion; (E) linea de demarcacion rodeada 
por liquido localizado asociado a un pequeno agujero 
redondo asintomatico (imagen de campo amplio). 


(Por cortesia de C. Barry - fig. B; R.F. Spaide, de Diseases of the Retina and 
Vitreous, WB Saunders 1999 - fig. C; S. Chen - fig. D; S. Lorenzon - fig. E.) 
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en la union entre la retina aplicada y desprendida (figs. 16.30D 
y E), que tardan unos 3 meses en formarse. La pigmentacién 
tiende a disminuir con el tiempo. Aunque representan lugares 
de mayor adhesion, no siempre impiden la difusion del LSR. 


Vitreorretinopatia proliferativa 


La vitreorretinopatia proliferativa (VRP) se debe a la formacién de 
membranas epirretinianas y subretinianas, cuya contraccion da 
lugar a traccién retiniana tangencial y formacion de pliegues 


retinianos fijos (fi 1). Por lo general, la VRP se produce 
después de la cirugia de un DR regmatdgeno o una herida pene- 
trante, aunque también puede ocurrir en ojos con DR regmatdége- 
no que no han sido operados. Las principales caracteristicas son 
los pliegues retinianos y la rigidez, de modo que esta reducida 
la movilidad de la retina inducida por movimientos oculares o 
indentacién escleral. La progresién de un estadio al siguiente no 
es inevitable. 
@ La VRP de grado A (minima) se caracteriza por turbidez 
vitrea difusa y polvo de tabaco. También puede haber grumos 


Fig. 16.31 Desarrollo de la vitreorretinopatia proliferativa (VRP). (A) Sinéresis vitrea acusada; (B) desprendimiento de retina 
total sin VRP; el vitreo contraido esta condensado y adherido al ecuador de la retina; (C) VRP precoz con gel vitreo retraido 
anteriormente y pliegues retinianos circunferenciales en el ecuador; (D) VRP avanzada con un desprendimiento de retina en 
embudo cruzado por densas membranas vitreas. 
(Por cortesia de C.L. Schepens, M.E. Hartnett y T. Hirose, de Schepens’ Retinal Detachment and Allied Diseases, Butterworth-Heinemann 2000.) 
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pigmentarios sobre la superficie inferior de la retina. Aunque 
estos hallazgos se encuentran en muchos ojos con DR, son 
especialmente marcados en ojos con VRP incipiente. 

© La VRP de grado B (moderada) cursa con una superficie reti- 
niana interna arrugada (fig. 16.32A), menor movilidad del gel 
vitreo, bordes de las roturas retinianas enrollados, tortuosidad 
de los vasos sanguineos y rigidez retiniana (fig. 16.32B). Tipi- 
camente las membranas epirretinianas responsables de estos 
hallazgos no pueden identificarse clinicamente. 

© La VRP de grado C (intensa) se caracteriza por pliegues rigidos 
de todo el espesor de la retina (a menudo de forma estrellada) 
con densas condensaciones y bandas vitreas (figs. 16.32C y D). 
Puede clasificarse como anterior (A) 0 posterior (P), segun se 
encuentre aproximadamente por delante o detras del ecuador 
del globo ocular. La gravedad de la proliferacion en cada area 
se expresa mediante el numero de horas de retina afectadas, 
aunque no es necesario que las proliferaciones sean contiguas. 

© La enfermedad avanzada muestra marcada reduccion de la 
movilidad de la retina y contraccion de la retina con una tipica 
configuracién triangular en embudo (v. fig. 16.31D). 


Diagnostico diferencial 


Las formas traccional y exudativa de DR se describen mas adelante 


en este capitulo. 


Retinosquisis degenerativa 


Véase anteriormente. 


Desprendimiento coroideo 


Entre las causas de desprendimiento coroideo (también denominado 
«derrame ciliocoroideo» o «derrame coroideo») se encuentran la 
hipotonia, especialmente después de la cirugia filtrante de glaucoma 
(v. capitulo 10), farmacos parecidos a las sulfamidas, como acetazola- 
mida y topiramato, uveitis, escleritis posterior, tumores coroideos y una 
hendidura de ciclodialisis después de traumatismos (incluidos los qui- 
rurgicos); en ocasiones es secundario a un DR. Los casos idiopaticos 
suelen etiquetarse como sindrome de derrame uveal (v. mas adelante). 
© Sintomas. No se ven fotopsias ni moscas volantes porque no hay 
traccién vitreorretiniana. Puede notarse un defecto de campo 
visual si el desprendimiento coroideo es extenso. 


Fig. 16.32 Vitreorretinopatia proliferativa (VRP). (A) Pliegues retinianos precoces en un grado B minimo; (B) grado B evidente 
con bordes de las roturas retinianas enrollados; (C) grado C con un pliegue estrellado ostensible; (D) grado C con el tipico 
desprendimiento en forma de embudo. 
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Fig. 16.33 Desprendimiento coroideo. (A) Desprendimiento 
secundario a hipotonia por hendidura de ciclodidlisis; 
(B) ecograffa en modo B que muestra limitacion de la 
extension posterior del liquido por las venas vorticosas. 


(Por cortesia de S. Chen - fig. A; R. Bates - fig. B.) 


@ Signos 

o Es frecuente la hipotonia ocular debido a la causa y al des- 
prendimiento asociado del cuerpo ciliar. 

oO La camara anterior puede estar aplanada en ojos con des- 
prendimientos coroideos extensos; también puede ocurrir 
un cierre angular sin bloqueo pupilar. 

O Se ven elevaciones de color marron, convexas, lisas y rela- 
tivamente inmoviles (1 A). Tipicamente hay cuatro 

lébulos, de los cuales, por lo general, el temporal y el nasal 
son los mas prominentes. 

© Los grandes desprendimientos coroideos «que se besan» 
pueden impedir ver el fondo de ojo. 

O Las elevaciones no tienden a extenderse al polo posterior 
porque estan limitadas por la entrada de las venas vortico- 
sas a sus conductos esclerales (fi B); sin embargo, a 

diferencia de los desprendimientos de retina, se extienden 
anteriormente mas alla de la ora serrata. 

@ El tratamiento sera el de la causa; en ocasiones sera necesario 

drenarlos mediante esclerectomias de espesor parcial. 


Sindrome de derrame uveal 


El sindrome de derrame uveal es una rara enfermedad idiopatica, 

a menudo bilateral, que afecta principalmente a hombres hiper- 

métropes de mediana edad, aunque también puede asociarse a 

nanoftalmia. Se cree que se debe a alteracién del drenaje normal de 

liquido desde la coroides a través de la esclera (que a veces tiene un 
grosor y composicién anormales) o las venas vorticosas. 

@ Signos 
oO No hay inflamacién o es leve. 

oO Desprendimiento ciliocoroideo seguido de DR exudativo. 

O Una vez resuelto, el EPR a menudo muestra un tipico 
moteado residual «en piel de leopardo» debido a cambios 
degenerativos del EPR asociados a la alta concentracion de 
proteinas en el LSR. 

© El diagnoéstico diferencial incluye el derrame uveal secundario 
a otras causas (v. anteriormente), la hemorragia coroidea y el 
melanoma anular de la coroides anterior. 

e El tratamiento suele consistir en esclerectomias de espesor 
total; la vitrectomia por pars plana aislada también puede tener 
éxito, pero en la nanoftalmia el tratamiento inicial suele ser la 
esclerectomia. 


Indicaciones de cirugia urgente 


En general, los DR sintomaticos agudos deben ser operados urgen- 
temente, sobre todo si aun no han afectado a la macula (fig. 16.34). 
Otros factores que hacen aconsejable acelerar la intervencién serian 
la presencia de una rotura superior o de gran tamaiio, por la que 
el LSR puede extenderse con mas rapidez, y la sinéresis avanzada, 
como en los miopes. Los pacientes con una hemorragia vitrea densa 
reciente en los que sea imposible visualizar el fondo de ojo también 


Fig. 16.34 Desprendimiento de retina temporal superior con 
macula intacta, pero en riesgo inminente, que requiere 
cirugia urgente. 


(Por cortesia de PR Saine.) 
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deben ser operados lo antes posible si la ecografia en modo B mues- 
tra un DR subyacente. Cuando se diagnostique 0 sospeche un DR 
que probablemente requiera cirugia urgente, es importante que el 
paciente no coma ni beba en las horas antes de valorarlo para que no 
se demore la intervencion. Puede ser util limitar la actividad fisica, 
y algunos autores recomiendan el reposo en cama con la cabeza 
colocada de modo que la rotura retiniana quede en la posicién 
mas inferior, lo que reduce la cantidad de LSR y facilita la cirugia. 


Retinopexia neumatica 


La retinopexia neumiatica (fig. 16.35) es un procedimiento ambu- 
latorio en el que se usa una burbuja de gas intravitreo junto con 
crioterapia o laser para sellar una rotura retiniana y reaplicar la 
retina sin necesidad de explantes esclerales. Los gases mas utilizados 
son el hexafluoruro de azufre (SF.) y el perfluoropropano (C,Fs), de 
mayor duracién. Tiene la ventaja de ser una operacion relativamente 
rapida, minimamente invasiva y ambulatoria. Sin embargo, las tasas 
de éxito suelen ser peores que las de la cirugia escleral convencional. 
Normalmente se reserva para tratar DR no complicados con una 
rotura retiniana pequefia o un grupo de roturas que ocupen menos 
de 2 h de reloj de los dos tercios superiores de la retina periférica. 


Principios de la cirugia escleral con explantes 


La cirugia escleral, a veces denominada «cirugia de DR convencional 
o externa» para distinguirla del abordaje interno de la vitrectomia 


por pars plana (v. mas adelante), es una intervencion quirurgica en 


la que se sutura a la esclera un material (explante; fig. 16.36A) que 

crea una indentacion hacia dentro (figs. 16.36B y C). Su objetivo es 

cerrar las roturas retinianas mediante la aposicién del EPR ala RNS, 

asi como reducir la traccion vitreorretiniana dinamica en los focos 

de adhesion vitreorretiniana. 

© Los explantes estan hechos de silicona blanda o dura. Idealmente, 
la indentacion debe extenderse unos 2 mm mas alla del borde 
de toda la rotura. También es importante que sustente el area de 
la base del vitreo por delante del desgarro para impedir la posi- 
bilidad de que este se vuelva a abrir posteriormente y penetre el 
LSR hacia delante. Pueden estimarse las dimensiones de la rotura 
retiniana comparandola con el didmetro de la papila dptica. 

© La forma de los explantes empleados puede ser radial, segmen- 
taria, circunferencial o en cerclaje, segun el tamafio, morfologia 
y numero de las roturas. 

© Técnica. Se realiza una incisién conjuntival (peritomia) para 
facilitar el acceso, se localizan las roturas retinianas y se les apli- 
ca crioterapia. A continuacion se sutura a la esclera un explante 
de las dimensiones y orientacién adecuadas, y se comprueba la 
posicion de la indentacion respecto a la rotura. 


Drenaje del liquido subretiniano 


Muchos autores son partidarios de una técnica quirtirgica con 
drenaje del LSR a través de la esclera (fig. 16.37A), porque alegan que 


Lo 
Soe 


Fig. 16.35 Retinopexia neumatica. (A) Crioterapia; (B) inyecci6n de gas; 


(Continua) 
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Fig. 16.35 (Cont.) (C) el gas ha sellado la rotura retiniana y la retina esta aplicada; (D) gas ya reabsorbido; (E) burbuja de gas en 
la cavidad vitrea; (F) «huevos de pez» por disgregacién de la burbuja de gas. 


(Por cortesia de S. Chen - figs. E y F.) 


se consigue una reaplicacién mas rapida de la retina en presencia 
de LSR abundante o muy viscoso en DR cronicos, aunque otros 
prefieren evitar el drenaje externo por sus posibles complicaciones, 
como perforacién o incarceracion retiniana en el sitio del drenaje 
(fig. 16.37B) y hemorragia coroidea, y prefieren realizar una vitrec- 
tomia por pars plana en tales casos. 


Complicaciones de los explantes esclerales 


© La diplopia debida al efecto mecanico del explante es muy 
frecuente. Lo normal es que no tarde en resolverse espontanea- 
mente, aunque a veces es necesario operar. 


@ Eledema macular cistoide ocurre hasta en el 25% de casos, pero 
suele responder al tratamiento. Otras complicaciones maculares 
serian membranas epirretinianas (alrededor del 15%), liquido 
subfoveal persistente y alteracién estructural de la fovea, nor- 
malmente en los desprendimientos con afectacién macular. 

© Isquemia del segmento anterior por compresion vascular, 
sobre todo con los cerclajes y en enfermedades generales predis- 
ponentes, como las hemoglobinopatias por drepanocitosis. 

e Extrusi6n, intrusién o infeccién del explante (figs. 16.38A y 
B). Suelen obligar a retirarlo, con un tratamiento antibacteriano 
intensivo como sea conveniente. 
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Fig. 16.36 Explantes esclerales. (A) Explante circunferencial; 
(B) indentacion inducida por explante radial; (C) indentacion 
inducida por explante circunferencial. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. A y B; H. Notaras - fig. C.) 


© Roturas no diagnosticadas. Siempre debe buscarse minu- 
ciosamente si existen roturas multiples, sobre todo si la 
configuracion del DR no se corresponde con la posicién de 
la rotura primaria. 
oO Indentacién de tamafio, posicion (fig. 16.38C) o altura inco- 
rrectos; puede ser necesario sustituir 0 recolocar el explante 
en las dos primeras circunstancias, pero puede bastar con 
drenar el LSR 0 inyectar gas intravitreo para la tercera, aun- 
que algunos prefieren una vitrectomia por pars plana (VPP) 
como solucién definitiva. El fendmeno de «boca de pez» 
(fig. 16.38D) consiste en que una rotura, tipicamente un gran 
desgarro en herradura ecuatorial superior en un DR bulloso, 
se abre mucho tras la indentacion escleral, obligando a una 
nueva intervencion quirtrgica. 


8) 


e Aumento de la PIO. La elevacion precoz de la PIO suele 
resolverse rapidamente, aunque hay casos persistentes. Puede 
producirse cierre angular. 

e 


taneo, probablemente cuando desaparece el edema escleral y 


mejora el drenaje de las venas vorticosas. 
@ Fracaso quirurgico 


Desprendimiento coroideo. Suele resolverse de modo espon- 


Fig. 16.37 Drenaje del liquido subretiniano durante una 
cirugia con explante escleral. (A) Se ve un explante 
circunferencial con las suturas sin apretar. Se esta 
presionando con un bastoncillo de algod6n para facilitar 
el drenaje de liquido por la esclerotomia (incisi6n a la 
izquierda del bastoncillo); (B) incarceraci6n retiniana en el 
sitio del drenaje. 

(Por cortesia de S. Chen.) 
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oO La VRP es la causa mas frecuente de fracaso tardio. Las fuer- Vitrectomia por pars plana 
zas traccionales asociadas a VRP pueden en ocasiones abrir ; ; ; 
roturas antiguas o crearlas nuevas. Suele presentarse varias La VPP se explica mas adelante en este capitulo. 


semanas después de la operacién con la retina nuevamente 


desprendida. DESPRENDIMIENTO DE RETINA 


oO A veces puede producirse la reapertura de una rotura reti- TRACCION AL 
niana en ausencia de VRP por crioterapia 0 indentacion 


escleral inadecuadas, o bien porque disminuya la altura de _Las principales causas de DR traccional son retinopatias proliferativas, 
la indentacion con el tiempo o al retirar el explante tardia- como la retinopatia diabética y la retinopatia del prematuro, asi como 
mente. traumatismos penetrantes del segmento posterior (v. capitulo 21). 


Fig. 16.38 Complicaciones de los explantes esclerales. (A) Extrusi6n del explante; (B) intrusi6n subretiniana del explante; 

(C) fracaso quirurgico por colocacién incorrecta del explante; (D) «boca de pez» de un desgarro en herradura que se comunica 
con un pliegue retiniano radial. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. A y B.) 
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Patogenia del desprendimiento de retina 
traccional diabético 


El DR traccional se debe a contraccién progresiva de membranas 
fibrovasculares sobre grandes areas de adhesion vitreorretiniana. 
A diferencia del DVP agudo en los ojos con DR regmatégeno, el 
DVP en los ojos diabéticos es gradual y a menudo incompleto. 
Se cree que su causa es la exudacién de elementos del plasma 
hacia el gel vitreo a partir de una red fibrovascular adherida a la 
superficie vitrea posterior. Debido a las fuertes adherencias del 
vitreo cortical en areas de proliferacién fibrovascular, el DVP 
suele ser incompleto. En los raros casos en los que se complete 
el DVP, los neovasos seran arrancados y no se producira DR. La 
traccién vitreorretiniana puede ser: i) tangencial, causada por 
contraccién de membranas fibrovasculares epirretinianas con 
plegamiento de la retina y distorsién de los neovasos; ii) anteropos- 
terior, por contraccién de las membranas fibrovasculares que se 
extienden desde la retina posterior, normalmente en la vecindad 
de las arcadas principales, hacia delante hasta la base del vitreo, 
y iii) en puente (o trampolin), consecuencia de la contraccién de 
membranas fibrovasculares que cruzan de una parte de la retina a 
otra o entre las arcadas vasculares, y tienden a atraer entre si a los 
dos puntos afectados (fig. 16.39). 


Diagnostico 


© Sintomas. No suele haber fotopsias ni moscas volantes porque la 
traccion vitreorretiniana se instaura lentamente y no se asocia a 
DVP agudo. Hay un defecto de campo visual que normalmente 


progresa despacio y puede permanecer estable durante meses o 
incluso afios. 


Fig. 16.39 Desprendimiento de retina traccional asociado a 
traccién anteroposterior y en puente. 


(Por cortesia de C.L. Schepens, M.E. Hartnett y T. Hirose, de Schepens’ Retinal 
Detachment and Allied Diseases, Butterworth-Heinemann 2000.) 


© Signos (figs. 16.40A-C) 
oO EIDR tiene una configuracién céncava y no presenta roturas. 


oO La movilidad de la retina esta muy reducida y el LSR no 
cambia de posicién. 

oO EILSRes mas escaso que en un DR regmatogeno y rara vez 
se extiende hasta la ora serrata. 

O La elevacion de la retina es maxima en los sitios de traccién 
vitreorretiniana. 

© Sise produce una rotura en un DR traccional, este adopta las 
caracteristicas de un DR regmatdogeno y avanza rapidamente 
(DR traccional-regmatégeno combinado). 

© Ecografia en modo B. Muestra DVP incompleto y una retina 
relativamente inmovil (fig. 16.40D). 


DESPRENDIMIENTO DE RETINA 


EXUDATIVO 


Patogenia 


El] DR exudativo se caracteriza por la acumulacion de LSR en 

ausencia de roturas retinianas o traccién. Puede ocurrir en diversas 

enfermedades vasculares, inflamatorias y neoplasicas que afecten a 

la retina, EPR y coroides, en las que sale liquido de los vasos sangui- 

neos y se acumula bajo la retina. Mientras el EPR sea capaz de com- 

pensar la extravasacion bombeando el liquido hacia la circulacién 

coroidea, no se producira DR. Sin embargo, cuando este mecanismo 

se ve superado o no funciona normalmente, se acumula liquido en 

el espacio subretiniano. Entre sus causas se incluyen: 

© Tumores coroideos, como melanomas, hemangiomas y metas- 
tasis; por eso, es muy importante considerar que un DR exuda- 
tivo se debe a un tumor intraocular mientras no se demuestre 
lo contrario. 

© Inflamacién, como en la enfermedad de Harada y la escleritis 
posterior. 
La coriorretinopatia serosa central bullosa es una causa rara. 

© Causas yatrégenas, como cirugia del DR y fotocoagulacién 
panretiniana. 

© Neovascularizacion coroidea, que puede producir extravasa- 
cion y dar lugar a una intensa acumulacién de LSR en el polo 
posterior. 

© La coroidopatia hipertensiva, como en la toxemia gravidica, 
es una causa muy rara. 

@ Idiopatico, como en el sindrome de derrame uveal (v. anterior- 
mente). 


Diagnostico 


© Sintomas. Segun la causa, pueden verse afectados ambos ojos 
simultaneamente. 
© Como no hay tracci6n vitreorretiniana, no se veran fotopsias. 
© Puede haber moscas volantes si existe vitritis asociada. 
oO Puede aparecer repentinamente un defecto de campo visual 
que progrese con rapidez. 
© Signos 
oO EIDR tiene forma convexa, como el DR regmatdgeno, pero 
con superficie lisa sin arrugas. 
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Fig. 16.40 Desprendimiento de retina traccional. (A) Secundario a retinopatia diabética proliferativa; (B) composicidn fotografica 
de un desprendimiento de retina traccional grave; (€) TCO que muestra la morfologia céncava; (D) ecografia en modo B. 
(Por cortesia de S. Chen - figs. A-C; R.F. Spaide, de Diseases of the Retina and Vitreous, WB Saunders, 1999 - fig. D.) 


oO La retina desprendida es muy movil y muestra el fendmeno de Harada y escleritis posterior). En algunos ojos con coriorre- 
del «liquido fluctuante», en el que el LSR desprende el darea _tinopatia serosa central bullosa, el escape del EPR puede sellarse 
de retina bajo la que se acumula (fig. 16.41). Por ejemplo, en mediante fotocoagulacion con laser. 
posicion erecta, el LSR se acumula bajo la retina inferior, 
pero, al tumbarse unos minutos, se aplana la retina inferior 
y el LSR se desplaza posteriormente, desprendiendo la retina 
superior. 

oO Lacausa del DR, como un tumor coroideo (fig. 16.42), puede 
descubrirse mediante oftalmoscopia 0 ecografia en modo 
B, o bien el paciente puede tener una enfermedad general 
asociada responsable del DR (p. ej., enfermedad de Harada, 
preeclampsia). Instrumentacion 


© Pueden verse «manchas de leopardo» o areas dispersas con ss : F , : 
P P El didmetro del instrumental de vitrectomia convencional es de 


moteado de pigmento subretiniano una vez que se resuelva : ; ' 
0,9 mm (20 G), pero se estan popularizando calibres menores, como 


el desprendimiento (fig. 16.43). 23 G, 25 Ge incluso 27 G sin suturas (vitrectomia por microincision 

A transconjuntival o MIVS, por sus siglas en inglés), pues ofrecen las 
Tratamiento fae ite oalcran plcahaiaele 

ventajas de un menor tiempo operatorio, menor traumatismo y 

Depende de la causa. Algunos casos se resuelven espontaneamente, cicatrizacion, y rehabilitacion mas rapida. Las dudas iniciales sobre 


mientras que otros se tratan con corticoides sistémicos (enfermedad el probable mayor riesgo de endoftalmitis postoperatoria no se han 


aU Vitrectomia por pars plana 


Fig. 16.42 Desprendimiento de retina exudativo causado por 
un melanoma coroideo. 
(Por cortesia de B. Damato.) 


ejercida sobre la interfase vitreorretiniana durante la cirugia. 
Ademias, se han introducido sistemas de control fluidico mas 
eficientes. 

@ Tuminaci6n intraocular. Se consigue mediante una sonda de 
fibra éptica (sonda de iluminacion; v. fig. 16.44). Inicialmente, 
la menor iluminacion era un problema de los sistemas de menor 
calibre de MIVS debido a las limitaciones de las bombillas halé- 
genas, pero se han introducido fuentes de luz mas intensas de 
xenon y vapor de mercurio (este posiblemente menos fotot6- 
xico), que igualan o superan las prestaciones de los sistemas de 


Fig. 16.41 Desprendimiento de retina exudativo con liquido 
fluctuante. (A) Colecci6n inferior de liquido subretiniano con 
el paciente sentado; (B) el liquido subretiniano se desplaza 
hacia arriba cuando el paciente pasa a decubito supino. 


(Por cortesia de C.L. Schepens, E. Hartnett y T. Hirose, de Schepens’ Retinal 
Detachment and Allied Diseases, Butterworth-Heinemann 2000.) 


confirmado, y las tasas de resultados satisfactorios son comparables 

a cuando se usan instrumentos de mayor calibre. 

© Vitredtomo (fig. 16.44). Tiene una cuchilla interna en guillotina 
que oscila a velocidades muy altas (desde 1.500 hasta 5.000-7.500 
cortes por minuto [cpm] en los vitredtomos mas recientes de 


velocidad ultraalta), y corta el gel vitreo en fragmentos pequefios 


que absorbe simultaneamente hacia un casete de recogida. Las Fig.16.43 Pigmentacion «en manchas de leopardo>» tras la 
mayores velocidades de corte se traducen en menor traccién resoluci6n de un desprendimiento de retina exudativo. 
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Fig. 16.44 (Arriba) Sonda de iluminaci6n; (abajo) vitredtomo. 
(Por cortesia de V. Tanner.) 


20 G. Estos sistemas reducen la fototoxicidad filtrando la luz 
de alta energia ultravioleta y azul; algunos permiten ajustar la 
iluminacion para aumentar el contraste de estructuras concre- 
tas. Se dispone de iluminadores de campo amplio y «lamparas 
de arafia» de posicion fija. Estas ultimas dejan libres ambas 
manos del cirujano para una verdadera cirugia bimanual, que 
puede ser especialmente util en casos complicados, a la vez 
que aumentan la distancia de trabajo entre la sonda de luz y 
la retina para reducir la fototoxicidad; no obstante, pueden 
producir problemas de deslumbramiento. Existen sondas de 
arafia dobles que eliminan las sombras del campo quirturgico. 
Canula de infusion. Necesaria para mantener la presidn y el 
volumen de la cavidad vitrea. Suelen mantenerse sin suturas en 
los sistemas de menor calibre. 

Los sistemas de visualizacién de campo amplio constan de 
una lente indirecta que se coloca bajo el microscopio quirtr- 
gico y una serie de prismas incorporados para reinvertir la 
imagen (fig. 16.45). El campo de visidn se extiende casi hasta la 
ora serrata. Se dispone también de lentes de mayor aumento y 
campo mas reducido para la cirugia macular. 

Instrumental accesorio, como tijeras, pinzas, canulas de flauta 
y sistemas de endodiatermia y endolaser. Con la introduccion 
de vitredtomos de menor calibre que permiten manipular mem- 
branas fibrovasculares de modo mas preciso y seguro, pueden 
necesitarse menos instrumentos adicionales. 


Sustancias taponadoras 


Consiguen aplanar la retina intraoperatoriamente combinadas con 
el drenaje interno del LSR, y se usan a menudo en el postoperatorio 
para el taponamiento interno de las roturas retinianas. 


Gases expansibles. Aunque puede utilizarse aire, suele prefe- 

rirse un gas expansible, porque proporciona un taponamiento 

mas prolongado. El paciente debe adoptar una posicién post- 

operatoria que permita que el vector de compresién del gas 

sea maximo y mantenga la tension superficial alrededor del 

desgarro. 

oO Elhexafluoruro de azufre (SF,) duplica su volumen si se usa 
en una concentracion del 100% y dura 10-14 dias. 

oO Elperfluoroetano (C,F,) triplica su volumen al 100% y dura 
30-35 dias. 

o Elperfluoropropano (C,F,) cuadriplica su volumen al 100% 
y dura 55-65 dias. 


Desprendimiento 


de retina 


a a me __| 


© Como el ojo suele dejarse casi totalmente lleno de gas al final 
de la intervencion, la mayoria de las veces se usan los gases en 
una concentracién isovolumétrica (no expansible) (p. ej., el 
20-30% para el SF, y el 12-16% para el C,F,). Deben evitarse los 
ambientes de baja presion, tipicamente en los viajes por avion, 
y la anestesia con 6xido nitroso hasta que se haya reabsorbido 
todo el gas, ya que podria producirse un aumento de la presion 
del gas intraocular. 

© Los aceites de silicona tienen baja densidad, por lo que son 
mas ligeros que el agua y flotan. Se usan normalmente tanto 
para la manipulacion retiniana intraoperatoria como para el 
taponamiento postoperatorio prolongado, y son especialmente 
utiles para el tratamiento de la VRP. La silicona de 1.000 cs es 
mas facil de inyectar y retirar, mientras que la de 5.000 cs es mas 
viscosa y tiene menos tendencia a emulsionarse. 

© Los liquidos pesados (perfluorocarbonos) tienen una densidad 
alta y por eso tienden a depositarse en la parte inferior de la 
cavidad vitrea. Aunque se crearon principalmente solo para 
su uso intraoperatorio (fig. 16.46), actualmente existen nuevos 
compuestos aptos para el taponamiento postoperatorio de la 
retina inferior. No obstante, se han comunicado casos de toxi- 
cidad retiniana e inflamacion grave. 


Indicaciones 


Aunque muchos DR regmatdgenos simples pueden tratarse satis- 
factoriamente mediante técnicas de cirugia escleral, la VPP ha mejo- 
rado sustancialmente el prondstico de los desprendimientos mas 
complejos. Gracias a los avances técnicos y la creciente familiaridad 


mC 


Fig.16.45 Sistema de visualizacién para vitrectomia por pars 
plana. 
(Por cortesia de V. Tanner.) 
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falc Vitrectomia por pars plana 


y confianza de los cirujanos, cada dia se operan con VPP mas des- 
prendimientos de retina. Muchos cirujanos opinan hoy en dia que 
las tasas de morbilidad y éxito son mejores con vitrectomia para 
todos los DR seudofaquicos y afaquicos, asi como para aquellos que 
requeririan drenaje externo del LSR; incluso hay quienes abogan por 
la vitrectomia primaria en practicamente todos los casos. Por tanto, 
las normas expuestas a continuacion no son absolutas. 


Desprendimiento de retina regmatogeno 


© Cuando no puedan visualizarse las roturas retinianas debido 
a hemorragia, residuos vitreos, opacidad de la capsula posterior 
o efectos del borde de la LIO. La vitrectomia es crucial para 
obtener una vista adecuada de la retina. Las operaciones con 
explantes esclerales comportan mayor riesgo de fracaso si se 


pasa por alto cualquier rotura. 
Fig. 16.46 Desgarro gigante desenrollado con © Cuando sea improbable cerrar las roturas retinianas median- 
perfluorocarbono liquido. te explantes esclerales, como en desgarros gigantes, grandes 


(Por cortesia de C. Barry.) roturas posteriores y en presencia de VRP (figs. 16.47A-C). 


Fig.16.47 Algunas indicaciones de vitrectomia por pars plana. (A) Desgarro retiniano gigante; (B) desgarro posterior grande; 
(C) vitreorretinopatia proliferativa grave; (D) desprendimiento de retina traccional. 
(Por cortesia de P Gili - fig. A; C. Barry - fig. B; S. Chen - fig. D.) 
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Desprendimiento de retina traccional 


© Indicaciones en DR diabéticos 

oO DRtraccional que amenace 0 afecte a la macula (fig. 16.47D). 
La vitrectomia se combinara siempre con endofotocoagu- 
lacion panretiniana para prevenir la neovascularizacién 
postoperatoria que pueda dar lugar a hemorragia vitrea 
o rubeosis del iris. El DR traccional extramacular puede 
observarse sin cirugia, porque, en muchos casos, permanece 
estacionario durante largos periodos si se ha controlado la 
retinopatia proliferativa. 

o El DRcombinado traccional-regmatégeno debe tratarse de 
modo urgente, incluso aunque no haya afectacion macular, 
ya que probablemente el LSR se extienda con rapidez. 

© Indicaciones en traumatismos penetrantes 

© Prevencién del DR traccional. A diferencia de la retinopatia 
diabética, en la que la proliferacién de membranas epirre- 
tinianas suele ocurrir principalmente en la retina posterior, 
la proliferacion fibrocelular tras un traumatismo penetrante 
tiende a aparecer en la retina preecuatorial o el cuerpo ciliar. 
El tratamiento ira enfocado tanto a la rehabilitacién visual 
como a reducir el proceso traccional. 

oO En ocasiones se produce un DR traccional tardio, que puede 
asociarse a un cuerpo extrafio intraocular o incarceracion 
retiniana, meses después de una cirugia por lo demas satis- 
factoria. 


Técnica 


Vitrectomia basica 


@ Se inserta una canula de infusién (3,5 mm detras del limbo 
en ojos seudofaquicos 0 afaquicos y 4 mm en ojos faquicos) a 
nivel del borde inferior del musculo recto lateral; se requiere 
una peritomia (diseccién conjuntival) limbica para los sistemas 
convencionales de calibre grande, pero no si se usan calibres 
pequenos. 

© Se practican otras esclerotomias en las posiciones horarias de 
las 10 y las 2, a través de las que se introducen el vitreétomo 
y la sonda de fibra Optica (fig. 16.48). Estas esclerotomias son 
autosellables con los sistemas modernos de calibre peque- 
fio, aunque en ocasiones se producen fugas por la herida 
(fig. 16.49). 
Se elimina el gel vitreo central y la superficie hialoidea posterior. 

© Los pasos basicos sefalados son aplicables a todas las vitrecto- 
mias, mientras que las maniobras posteriores dependen de la 
indicacién concreta. 

© Los sistemas transconjuntivales de calibre pequefio no requieren 
sutura postoperatoria. 


Vitreorretinopatia proliferativa 


Los objetivos de la cirugia en la VRP son liberar la traccién trans- 
vitrea mediante vitrectomia y la traccion tangencial (superficial) 
mediante diseccion de membranas para restaurar la movilidad de 
la retina y permitir el cierre de las roturas retinianas. 


CAPITULO 


Desprendimiento de retina 


Fig. 16.48 Canula de infusi6n, sonda de iluminaci6n y 
vitredtomo ya colocados (ojo derecho). 


Los pliegues retinianos fijos localizados pueden liberarse eli- 
minando la placa central de membrana epirretiniana. Para ello 
suele engancharse la punta de unas tijeras de corte vertical o un 
instrumento en forma de pica en el borde de un valle entre dos 
pliegues adyacentes (fig. 16.50). Luego la membrana se diseca qui- 
rurgicamente o simplemente se pela de la superficie retiniana. En 
algunos casos pueden emplearse vitredtomos de pequefio calibre 
para enganchar las membranas directamente, maniobra que puede 
verse facilitada con unas pinzas. Se valorara realizar una retinotomia 
de descarga si se cree que la retina no tiene suficiente movilidad para 
poder mantenerse reaplicada. 


Desprendimiento de retina traccional 


El objetivo de la vitrectomia en el DR traccional es liberar la traccion 
vitreorretiniana anteroposterior o circunferencial. Como las mem- 
branas estan vascularizadas y la retina a menudo es friable, no 
pueden pelarse simplemente de la superficie de la retina, ya que se 


Fig. 16.49 Escape por la herida tras una vitrectomia sin 
suturas. 
(Por cortesia de S. Chen.) 
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rats Vitrectomia por pars plana 


Fig. 16.50 Diseccidn de pliegues retinianos en la 
vitreorretinopatia proliferativa. 


Fig. 16.51 (A) Deslaminaci6n con tijeras de corte horizontal; 
(B) completada. 


producirian hemorragias y desgarros de la retina. Los dos métodos 


para eliminar membranas fibrovasculares en los DR traccionales © El glaucoma tardio es causado por silicona emulsionada en la 


diabéticos son los siguientes: camara anterior (fig. 16.53B) que produce obstruccion y cica- 


© Deslaminaci6n, que consiste en cortar horizontalmente cada trizacion trabecular. Puede disminuirse el riesgo mediante 


una de las raices vascularizadas que conectan una membrana 
con la superficie de la retina (fig. 16.51A), lo que permite separar 
completamente el tejido fibrovascular de la superficie retiniana 
(fig. 16.51B). 

Segmentacion, mediante la que se cortan verticalmente las mem- 
branas epirretinianas en segmentos mas pequeiios (fig. 16.52). Se 
utiliza para liberar la traccion vitreorretiniana circunferencial 
cuando la deslaminacién resulte dificil o imposible. 


Complicaciones postoperatorias 


Aumento de Ia presion intraocular 


Expansion excesiva del gas intraocular, habitualmente por 

emplear inadvertidamente concentraciones 0 volumenes de gas 

demasiado grandes. En muchos casos basta con adoptar medi- 

das farmacoldgicas hasta que el gas se reabsorba, aunque, si la 

elevacion de la PIO es muy acusada, puede ser necesario extraer 

gas a través de la pars plana con una aguja de 30 G montada en 

una jeringa de1 ml. 

Glaucoma por aceite de silicona 

o El glaucoma precoz puede deberse a bloqueo pupilar directo 
por el aceite de silicona (fig. 16.53A). Esto ocurre sobre todo 
en ojos afaquicos con el iris intacto; para prevenirlo puede 
realizarse una iridectomia inferior (de Ando) durante la 
operacion para permitir el paso libre de humor acuoso a la 


la extraccion precoz del aceite, aunque tampoco asi se evita 
totalmente la posibilidad de glaucoma. Puede ser necesario 
implantar un dispositivo de drenaje para glaucoma 0 realizar 
una trabeculectomia con antimetabolitos. 


camara anterior. El gas intraocular también puede causar 


Fig. 16.52 (A) Segmentaci6n con tijeras de corte vertical; 
(B) completada. 


bloqueo pupilar. 
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Fig. 16.53 Algunas complicaciones de la inyeccién de aceite de silicona. (A) Glaucoma por bloqueo pupilar causado por aceite 
en la camara anterior; (B) glaucoma tardio debido a aceite emulsionado en la camara anterior; se ve un seudohipopién 
invertido (hiperoledn); (C) catarata con hiperoledn; (D) queratopatia en banda. 

(Por cortesia de Z. Gregor - fig. D.) 


© Otros mecanismos, como glaucoma por células fantasma, 
glaucoma inflamatorio y glaucoma corticoide. También puede 
tener lugar un cierre angular por derrame ciliocoroideo que 
haga rotar anteriormente el diafragma iridocristaliniano; este 
puede responder a ciclopléjicos mas corticoides. 


Catarata 


© Por gas. Una burbuja intravitrea de gas de gran tamafio o 
duracion da lugar tipicamente a una opacificacién plumosa del 
cristalino subcapsular posterior, aunque suele ser transitoria. 


© Por aceite de silicona. Casi todos los ojos faquicos con aceite 
de silicona terminan por sufrir una catarata (fig. 16.53C). 

© Tardia. Después de la vitrectomia, a menudo se produce una 
esclerosis nuclear significativa antes de 1 afio, sobre todo si el 
paciente tiene mas de 50 afios. 


Queratopatia en banda 


La queratopatia en banda (fig. 16.53D) no es rara en casos de tapo- 
namiento mantenido con aceite de silicona. 
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(P24 Opacidades vitreas 


Introduccion 


El vitreo es un gel extracelular transparente formado por colageno, 


proteinas solubles, acido hialurénico y agua. Su volumen total es de 
aproximadamente 4 ml. Las pocas células normalmente presentes 
en el gel se localizan preferentemente en la corteza, y pueden ser 
hialocitos, astrocitos y células gliales. El vitreo proporciona soporte 
estructural al globo ocular a la vez que un medio transparente y 
opticamente uniforme para que llegue la luz hasta la retina. Una 
vez licuado, o si se elimina quirtrgicamente, no se regenera. Las 
opacidades vitreas pueden deberse a diversos procesos patolégicos 
que afecten primariamente a otras estructuras oculares; aparte de la 
hemorragia vitrea, las enfermedades comentadas a continuacion son 
aquellas en las que la patologia se localiza inicialmente en el gel vitreo. 


Moscas volantes 


Las moscas volantes, a veces llamadas «cuerpos flotantes», son un 
fenomeno entdpico casi universal por lesiones en forma de moscas, 
telarafias o hilos que se ven mejor contra un fondo claro. Se cree que 
representan principalmente diminutos residuos embrioldgicos en el gel 
vitreo. Siaumentan de forma repentina, hay que pensar en una hemo- 
rragia vitrea 0, mas frecuentemente, en un cambio en la conformacion 
del gel, como un desprendimiento vitreo posterior (v. fig. 16.22). 


Hemorragia vitrea 


La hemorragia vitrea es un trastorno frecuente con muchas posi- 
bles causas (tabla 17.1). Los sintomas varian segun su gravedad. 
La hemorragia leve (fig. 17.1A) produce la aparicién repentina de 
moscas volantes y vision borrosa, pero puede que no afecte a la 
agudeza visual, mientras que un sangrado denso (fig. 17.1B) puede 
provocar una pérdida de vision muy acusada. La ecografia en modo 
B de una hemorragia vitrea no coagulada suele mostrar un aspecto 
uniforme, y una vez que se formen agregados celulares, se haran 
visibles pequefios ecos separados (fig. 17.1C); la ecografia es funda- 
mental para evaluar ojos con hemorragia vitrea densa y descartar 
un desprendimiento o rotura de retina subyacente (fig. 17.1D). El 
tratamiento depende de la gravedad y la etiologia, pero, en casos 
de hemorragia densa, cada vez hay mas tendencia a practicar una 
vitrectomia precoz (v. capitulo 16). 


Tabla 17.1 Causas de hemorragia vitrea 


e Desprendimiento vitreo posterior agudo asociado a 
desgarro retiniano o avulsi6n de un vaso periférico 
e Retinopatia proliferativa 
e Diabética 
¢ Oclusi6n venosa retiniana 
e Drepanocitosis 
e Enfermedad de Eales 
e Vasculitis 
e Otros trastornos retinianos 
e Macroaneurisma 
e Telangiectasias 
e Hemangioma capilar 
e Traumatismos 
e Enfermedades generales 
e Coagulopatias 
e Sfndrome de Terson 


Sindrome de Terson 


El sindrome de Terson consiste en la combinacién de hemorragia 
vitrea y hemorragia subaracnoidea por rotura de un aneurisma, 
generalmente situado en la arteria comunicante anterior. Sin embar- 
go, también puede producirse hemorragia intraocular en casos de 
hematoma subdural y elevacion aguda de la presion intracraneal 
de otro origen. La hemorragia a menudo es bilateral, y tipicamente 
intrarretiniana o prerretiniana (fig. 17.2), aunque ocasionalmente la 
sangre subhialoidea puede penetrar hacia el vitreo. Es probable que 
el sangrado intraocular se deba a estasis venosa retiniana secundaria 
a aumento de presion en el seno cavernoso. La hemorragia vitrea 
suele resolverse de manera espontanea al cabo de pocos meses, y el 
pronostico visual a largo plazo es bueno en la mayoria de las veces. 
Puede valorarse la vitrectomia precoz en ciertos casos. 


Hialosis asteroide 


La hialosis asteroide es un proceso degenerativo frecuente en el que 
se acumulan particulas de pirofosfato calcico en el gel vitreo. Se ve 
clinicamente como abundantes opacidades diminutas y redondea- 
das de color blanco amarillento con tamafio y densidad variables 
(figs. 17.3A y B). Se mueven con el vitreo durante los movimientos 
oculares, pero no se sedimentan inferiormente cuando el ojo esta 
quieto. Solo se ve afectado un ojo en el 75% de los pacientes; rara vez 
causa problemas visuales y la mayoria de los pacientes estan asinto- 
maticos. Se ha sugerido una probable asociacion con diabetes, pero 
no se ha demostrado. La prevalencia de hialosis asteroide aumenta 
con la edad; afecta al 3% de las personas entre 75 y 86 afios, y es mas 
frecuente en hombres que en mujeres. La TCO (figs. 17.3C y D) yla 
ecografia (fig. 17.3E) muestran focos muy reflectantes. 


Sinquisis centelleante 


La sinquisis centelleante es consecuencia de una hemorragia vitrea 
cronica, a menudo en un ojo ciego. Suele descubrirse cuando se 
reabsorbe una hemorragia franca. Los cristales estan compuestos de 
colesterol y derivan de células plasmaticas 0 productos degradados 
de eritrocitos; a menudo flotan libremente o estan incluidos en célu- 
las gigantes de cuerpo extrafio. Se observan numerosas particulas 
refringentes de color marron dorado, que tienden a depositarse 
inferiormente cuando el ojo esta inmovil. En ocasiones también 
puede estar afectada la camara anterior (fig. 17.4). 


Amiloidosis 


La amiloidosis es una enfermedad localizada o general en la que 
se produce un deposito extracelular de proteinas fibrilares. La 
afectacién vitrea ocurre tipicamente en la amiloidosis familiar, 
caracterizada también por polineuropatia, nervios corneales pro- 
minentes y disociacién pupilar luz-proximidad. Las opacidades 
vitreas pueden ser unilaterales o bilaterales e inicialmente de loca- 
lizacion perivascular. Mas tarde afectan al gel anterior y adoptan 
un aspecto caracteristico en lamina («en lana de vidrio»; fig. 17.5A). 
Las opacidades pueden adherirse a la parte posterior del cristalino 
mediante placas basales gruesas (fig. 17.5B). La opacificacién densa 
que da lugar a un deterioro visual significativo puede requerir 
vitrectomia. 
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Fig.17.1 (A) Leve hemorragia vitrea vista sobre el reflejo rojo; (B) hemorragia vitrea difusa grave; (C) ecografia en modo B de 
hemorragia vitrea con la retina aplicada; (D) ecografia en modo B que muestra una hemorragia vitrea y un desprendimiento 
de retina en forma de embudo. 
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(2) Opacidades vitreas 


Fig. 17.2 Sindrome de Terson. (A) Hemorragias agudas intrarretinianas y prerretinianas en un hombre de 48 anos con 
hemorragia subaracnoidea; (B) composici6n fotografica. 


(Por cortesia de A. Agarwal, de Gass’ Atlas of Macular Diseases, Elsevier 2012.) 


V 


Fig.17.3 Hialosis asteroide. (A) Aspecto clinico de un caso moderado; (B) retinografia de campo amplio; (C) aspecto en TCO; 
(D) reconstrucci6n tridimensional con TCO; 
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Fig. 17.3 (cont.) (E) ecografia en modo B. 


(Por cortesia de S. Chen - figs. B-D.) : . au . : 
Fig. 17.4 Sinquisis centelleante en la camara anterior de un 


ojo degenerado. 
(Por cortesia de P Gili) 


Fig.17.5 Depdsitos de amiloide en el vitreo (v. texto). 
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(Xm Opacidades vitreas 


Fig. 17.6 Quiste vitreo. 


Quiste vitreo 


Los quistes vitreos pueden ser congénitos o adquiridos, y estos 
ultimos son causados por diversas enfermedades, como trauma- 
tismos e inflamaciones. Los quistes congénitos son pigmentados 
o no pigmentados; los primeros suelen originarse a partir del 
epitelio pigmentado del cuerpo ciliar, mientras que los ultimos 
son vestigios del sistema vascular hialoideo primario. Suelen 
ser fijos -los quistes no pigmentados se anclan tipicamente en 
la papila dptica—, pero pueden verse flotando libremente en el 
segmento posterior (fig. 17.6) y ocasionalmente en el segmento 
anterior. Rara vez se requiere tratamiento, pero puede llevarse 


Fig.17.7 Papila de Bergmeister. 


a cabo una cistotomia con laser o una vitrectomia en caso de 
sintomas molestos. 


Vasculatura fetal persistente 


Ademas de quistes vitreos no pigmentados, los vestigios de los vasos 
hialoideos pueden formar la papila de Bergmeister, que se ve como 
un penacho en la papila dptica (fig. 17.7), un punto de Mittendorf 
sobre la superficie posterior del cristalino 0 las manifestaciones 
mas ostensibles, para las que suele reservarse la denominacion 
de «vasculatura fetal persistente», antes llamada «vitreo primario 
hiperplasico persistente» (v. capitulo 12). 
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Introduccion 


INTRODUCCION 


Definiciones 


© El eje visual va desde la fovea hasta el punto de fijacion, atra- 
vesando el punto nodal del ojo. En la vision binocular unica 
(VBU) normal, los ejes visuales de los dos ojos se juntan en el 
punto de fijacion, y las imagenes son alineadas gracias al reflejo 
de fusion y combinadas por las células de respuesta binocular 
de la corteza visual, dando asi lugar a la VBU. 

© La ortoforia implica alineamiento ocular perfecto en ausencia 
de estimulos para la fusién; es poco frecuente. 

© Heteroforia («foria») es la tendencia de los ojos a desviarse 
cuando se interrumpe la fusién (estrabismo latente). 

oO La mayoria de los individuos normales tienen una ligera 
foria que superan gracias al reflejo de fusion. La foria puede 
ser un pequefio desequilibrio hacia dentro (esoforia) o un 
desequilibrio hacia fuera (exoforia). 

© Cuando la fusién es insuficiente para controlar el desequili- 
brio, se dice que la foria esta descompensada, lo que se asocia 
con frecuencia a sintomas de malestar binocular (astenopia) 
o visién doble (diplopia). 

© La heterotropia («tropia») consiste en una desviacién mani- 
fiesta en la que los ejes visuales no se juntan en el punto de 
fijacion. 
© Las imagenes de los dos ojos estan desalineadas, por lo que 

hay vision doble o, sobre todo en los nifios, se suprime la 
imagen del ojo desviado a nivel cortical. 

oO Puede aparecer estrabismo en la infancia debido a un fallo 
del desarrollo normal de los mecanismos de fusion bino- 
cular 0 como resultado de un desequilibrio oculomotor 
secundario a diferencias de refraccién entre ambos ojos 
(anisometropia). 

o El fracaso de la fusion, por ejemplo secundario a mala 
vision en un ojo, puede causar heterotropia en la vida adul- 
ta, que también puede deberse a debilidad o restriccién 
mecanica de los musculos extraoculares o a lesidn de su 
inervacion. 

©. La desviacién horizontal de los ojos (latente o manifiesta) es 
la forma mas habitual de estrabismo. 

oO El desplazamiento hacia arriba de un ojo respecto al otro se 
denomina hipertropia, y el desequilibrio latente hacia arriba, 
hiperforia. 

oO Eldesplazamiento hacia abajo se llama hipotropia, y el dese- 
quilibrio latente, hipoforia. 

@ El eje anatémico es una linea que pasa desde el polo pos- 
terior a través del centro de la cornea. Como la fovea suele estar 
ligeramente temporal respecto al centro anatémico del polo 
posterior del ojo, el eje visual no suele corresponder con el eje 
anatomico del ojo. 

© Elangulo Kes el angulo, normalmente de unos 5°, formado por 
los ejes visual y anatomico (fig. 18.1). 

oO Este angulo es positivo (normal) cuando la fovea esta 
temporal al centro del polo posterior, dando lugar a un 


Eje anatomico 


| 
| 
| 
| 
Eje visual 


Fig.18.1 Angulo x. 


desplazamiento nasal del reflejo corneal, y es negativo cuan- 
do ocurre lo contrario. 

© Un angulo « grande puede crear la impresion de estrabis- 
mo sin que en realidad lo haya (seudoestrabismo), y se ve 
generalmente como una seudoexotropia por desplazamien- 
to de la macula en la retinopatia del prematuro, donde el 
Angulo puede superar significativamente el valor de +5° 
(v. fig. 18.46). 


Anatomia de los musculos extraoculares 


Conceptos generales 


Las paredes lateral y medial de la érbita forman un dngulo de 45° 
entre si. Por tanto, el eje orbitario forma un angulo de 22,5° con las 
paredes lateral y medial, aunque para simplificar suele considerarse 
que dicho Angulo es de 23° (fig. 18.2A). Cuando el ojo mira al frente 
a un punto fijo en el horizonte con la cabeza derecha (posicién 
primaria de la mirada), el eje visual forma un angulo de 23° con el 
eje orbitario (fig. 18.2B); las acciones de los musculos extraoculares 
dependen de la posicién del globo ocular cuando se produce la 
contraccién muscular (figs. 18.2C y D). 
© Laaccién primaria de un musculo es su efecto principal cuando 
el ojo esta en la posicién primaria. 
© Las acciones subsidiarias son los efectos adicionales, que 
dependen de la posicién del ojo. 
© El plano de Listing es un plano coronal imaginario que atraviesa 
el centro de rotacién del globo ocular. El ojo rota alrededor de 
los ejes de Fick, que se cruzan en el plano de Listing (fig. 18.3). 
© El globo ocular rota a izquierda y derecha respecto al eje 
vertical Z. 
© El globo ocular sube y baja alrededor del eje horizontal X. 
oO Los movimientos torsionales (rotaciones) se producen sobre 
el eje sagital Y que atraviesa el ojo de delante atras (similar 
al eje anatémico del ojo). 
oO La intorsidn consiste en la rotacién nasal del limbo superior, 
y la extorsion, en su rotacion temporal. 
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Fig. 18.2 Anatomia de los musculos extraoculares. 
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Rectos horizontales 


Cuando el ojo esta en posicién primaria, los rectos horizontales lo 
mueven exclusivamente en el plano horizontal alrededor del eje 
vertical Z, y solo tienen acciones primarias. 

@ El recto medial se origina en el anillo de Zinn del vértice de la 
orbita y se inserta 5,5 mm por detras del limbo nasal. Su unica 
accién en posicién primaria es la aduccion. 

@ El recto lateral se origina en el anillo de Zinn y se inserta 
6,9 mm por detrds del limbo temporal. Su accién exclusiva en 
posicion primaria es la abduccion. 


Rectos verticales 


Los rectos verticales discurren siguiendo el eje orbitario y se insertan 
por delante del ecuador. Por tanto, forman un angulo de 23° con el 
eje visual (v. fig. 18.2C). 
© El recto superior se origina en la parte superior del anillo de 
Zinn y se inserta 7,7 mm por detras del limbo superior. 
© Su accion primaria es la elevacion (fig. 18.4A); las acciones 
secundarias son la aduccion y la intorsion. 
© Cuando el globo ocular esta en abduccién de 23°, los ejes 
visual y orbitario coinciden. En esta posicién, este musculo 
no tiene acciones subsidiarias y actua unicamente como 
elevador (fig. 18.4B). Por tanto, esta es la posicion éptima 
del ojo para explorar la funcién del musculo recto superior. 


Fig. 18.3 Plano de Listing y ejes de Fick. 


Fig. 18.4 Acciones del musculo recto superior derecho. 
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© Siel globo ocular esta en aduccién de 67°, el Angulo entre los 
ejes visual y orbitario sera de 90°. En esta posicion, el recto 
superior solo puede actuar como intorsionador (fig. 18.4C). 

© Elrecto inferior se origina en la parte inferior del anillo de Zinn 

y se inserta 6,5 mm por detras del limbo inferior. 

© Suaccién primaria es la depresién; las acciones secundarias 
son la aduccion y la extorsién. 

oO Cuando el globo ocular esta en abduccidn de 23°, el recto 
inferior actua puramente como depresor. Al igual que con 
el recto superior, esta es la posicién 6ptima del ojo para 
explorar la funcién del musculo recto inferior. 

© Siel ojo esta en 67° de aduccion, el recto inferior solo puede 
actuar como extorsionador. 


Espiral de Tillaux 


La espiral de Tillaux (fig. 18.5) es una linea imaginaria que une las 
inserciones de los cuatro musculos rectos y representa una refe- 
rencia anatémica importante para la cirugia. Las inserciones se 
localizan progresivamente mas alejadas del limbo con un patron en 
espiral; la insercién del recto medial es la mas proxima (5,5 mm), 
seguida por la del recto inferior (6,5 mm), recto lateral (6,9 mm) y 
recto superior (7,7 mm). 


Musculos oblicuos 


Los oblicuos se insertan por detras del ecuador y forman un angulo 

de 51° con el eje visual (v. fig. 18.2D). 

© El oblicuo superior se origina superomedial al agujero dptico. 
Discurre hacia delante y atraviesa la troclea en el angulo entre 
las paredes superior y medial de la orbita, para reflejarse luego 
hacia atras y lateralmente hasta insertarse en la parte posterior 
del cuadrante temporal superior del globo ocular (fig. 18.6). 
oO Su accion primaria es la intorsién (fig. 18.7A); las acciones 


secundarias son la depresién y la abduccion. 


Fig. 18.5 Espiral de Tillaux. RI = recto inferior; RL = recto 
lateral; RM = recto medial; RS = recto superior. 


Inserci6n del OS 


Fig. 18.6 Inserci6n del tend6n del oblicuo superior (OS). 
RS = recto superior. 


oO Las fibras anteriores del tendén del oblicuo superior son 
principalmente responsables de la intorsién, y las posteriores, 
de la depresion, lo que permite la manipulacion quirurgica 
separada de estas dos acciones (v. mas adelante). 

© Cuando el globo ocular esta en aduccion de 51°, el eje visual 
coincide con la linea de traccién del musculo. En esta posi- 
cin, solo puede actuar como depresor (fig. 18.7B). Por tanto, 
esta es la mejor posicion del ojo para explorar la accién del 
musculo oblicuo superior. Asi, aunque el oblicuo superior 
tiene una accion abductora en posicion primaria, el principal 
efecto de la debilidad del oblicuo superior se manifiesta 
como falta de depresién en aduccién. 

oO Cuando el ojo esta en 39° de abduccion, el eje visual y el 
oblicuo superior forman un angulo de 90° entre si. En esta 
posicion, el oblicuo superior solo puede causar intorsién 
(fig. 18.7C). 
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Fig. 18.7 Acciones del musculo oblicuo superior derecho. 
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© El oblicuo inferior se origina en una pequefia depresién justo 

por detras del reborde orbitario lateral al saco lagrimal. Se dirige 

hacia atras y lateralmente para insertarse en la zona posterior 

del cuadrante temporal inferior del ojo cerca de la macula. 

© Suaccion primaria es la extorsidn; las acciones secundarias, 
la elevacion y la abduccién. 

© Cuando el globo ocular esta en 51° de aduccion, el oblicuo 
inferior actua solo como elevador. 

© Cuando el ojo esta en abduccion de 39°, su principal accion 
es la extorsion. 


Poleas musculares 


© Los cuatro musculos rectos atraviesan condensaciones de tejido 
conectivo y musculo liso justo por detras del ecuador. Estas 
condensaciones actuian como poleas y reducen los movimientos 
hacia arriba y abajo de los vientres de los musculos rectos medial 
y lateral en mirada superior e inferior, y los movimientos hori- 
zontales de los rectos superior e inferior a la mirada a izquierda 
y derecha. 

© Las poleas actuan como el origen efectivo de los musculos rectos 
y desempefian un papel importante en la coordinacién de los 
movimientos oculares, reduciendo el efecto de los movimientos 
horizontales sobre las acciones de los musculos verticales y 
viceversa. 

© El desplazamiento de las poleas puede causar anomalias en 
los movimientos oculares, como los patrones en «V» y en «A» 
(v. mas adelante). 


Inervacion 


© Recto lateral. Sexto par craneal (nervio motor ocular externo). 
©@ Oblicuo superior. Cuarto par craneal (nervio troclear o 
patético). 
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© El resto de los musculos, ademas del musculo elevador del 
parpado superior y los musculos ciliar y esfinter de la pupila, son 
inervados por el III par craneal (nervio motor ocular comun). 


Movimientos oculares 


Ducciones 


Las ducciones son movimientos monoculares alrededor de los ejes 
de Fick. Incluyen la aduccién, abduccién, elevacién, depresién, 
intorsién y extorsin. Se exploran tapando el otro ojo y pidiendo al 
paciente que siga un objeto en cada direccion de la mirada. 


Versiones 


Las versiones (fig. 18.8, arriba) son movimientos binoculares, simul- 

taneos y conjugados (en la misma direccién, de modo que el angulo 

entre ambos ojos permanece constante). 

© Dextroversién y lateroversién (mirada a derecha e izquierda), 
elevacion (hacia arriba) y depresién (hacia abajo). Estos cuatro 
movimientos llevan al globo ocular a las posiciones secundarias 
de la mirada mediante rotacion alrededor de los ejes de Fick 
vertical (Z) u horizontal (X). 

© Dextroelevacion y dextrodepresion (mirada arriba a la derecha; 
mirada abajo a la derecha) y levoelevacion y levodepresién (mira- 
da arriba a la izquierda; mirada abajo a la izquierda). Estos cuatro 
movimientos oblicuos llevan los ojos a las posiciones terciarias 
de la mirada mediante rotacién alrededor de los ejes oblicuos 
situados en el plano de Listing, equivalente a un movimiento 
simultaneo alrededor de los ejes tanto horizontal como vertical. 

© Se producen movimientos torsionales para mantener las ima- 
genes derechas al inclinar la cabeza; se conocen como «reflejos 
de rectificacién». Al inclinar la cabeza a la derecha, los limbos 
superiores de ambos ojos rotan hacia la izquierda, causando 
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Fig. 18.8 Movimientos binoculares. 
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intorsion del globo ocular derecho y extorsion del izquierdo 
(levocicloversion). 


Vergencias 


Las vergencias (fig. 18.8, abajo) son movimientos binoculares, 

simultaneos y no conjugados (en direcciones opuestas, de modo 

que cambia el angulo entre ambos ojos; también se Ilaman «dis- 

yuntivos»). La convergencia es una aduccién simultanea (rotacién 

hacia dentro); la divergencia es un movimiento hacia fuera desde 

una posicién de convergencia. La convergencia puede ser voluntaria 

o refleja; la convergencia refleja tiene cuatro componentes: 

© Convergencia ténica, que consiste en el tono inervacional 
inherente a los rectos mediales. 

© Convergencia proximal, inducida al ser conscientes de la pre- 
sencia de un objeto cercano. 

© Convergencia fusional, reflejo optomotor que mantiene la 

VBU y asegura que imagenes similares se proyecten sobre areas 

retinianas correspondientes en cada ojo. Se desencadena por la 

disparidad bitemporal de las imagenes en la retina. 
© Convergencia acomodativa, inducida por el acto de acomoda- 
cién como parte del reflejo sincinético de proximidad. 

oO Cada dioptria de acomodacién va acompafiada de un incre- 
mento constante de la convergencia acomodativa, lo que se 
denomina «cociente convergencia acomodativa/acomoda- 
cién» (CA/A). 

o Es la cantidad de convergencia en dioptrias prismaticas (A) 
por cada dioptria (D) de cambio en la acomodacién. 
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Posicién cardinal 


o Su valor normal es 3-5 A. Esto quiere decir que 1 D de aco- 
modacion se asocia a 3-5 A de convergencia acomodativa. 
Las anomalias del cociente CA/A desempefian un papel 
importante en la etiologia del estrabismo. 

© Los cambios de la acomodacién, convergencia y tamafio 
pupilar que ocurren simultaneamente al cambiar la distancia 
de fijacion se denominan «triada de cerca». 


Posiciones de la mirada 


© Se identifican seis posiciones cardinales en las que cada mus- 
culo de un ojo es el principal responsable del movimiento del 
ojo hacia dicha posicién: 
© Dextroversion (recto lateral derecho y recto medial izquier- 
do). 

© Levoversién (recto lateral izquierdo y recto medial derecho). 

© Dextroelevacién (recto superior derecho y oblicuo inferior 
izquierdo). 

© Levoelevacién (recto superior izquierdo y oblicuo inferior 
derecho). 

© Dextrodepresion (recto inferior derecho y oblicuo superior 
izquierdo). 

© Levodepresién (recto inferior izquierdo y oblicuo superior 
derecho). 

@ Las nueve posiciones diagndésticas de la mirada son aquellas en 
las que se miden las desviaciones. Incluyen las seis posiciones 
cardinales, la posicién primaria, la elevacién y la depresién 
(fig. 18.9). 
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Fig. 18.9 Posiciones diagndsticas de la mirada. Ol = oblicuo inferior; OS = oblicuo superior; RI = recto inferior; RL = recto 


lateral; RM = recto medial; RS = recto superior. 
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Leyes de los movimientos oculares 


Los pares agonista-antagonista son musculos del mismo ojo 
que mueven el ojo en direcciones opuestas. El agonista es el 
musculo primario que mueve el ojo en una direccién dada. El 
antagonista actuia en direccion opuesta al agonista. Por ejem- 
plo, el recto lateral derecho es el antagonista del recto medial 
derecho. 
Los sinérgicos son los musculos del mismo ojo que mueven 
el ojo en la misma direccién. Por ejemplo, el recto superior 
derecho y el oblicuo inferior derecho actuan sinérgicamente en 
la elevacion. 
Los musculos yugo (sinérgicos contralaterales) son pares de 
musculos, uno en cada ojo, que producen movimientos oculares 
conjugados. Por ejemplo, el musculo yugo del oblicuo superior 
izquierdo es el recto inferior derecho. 
La ley de Sherrington de inervacion reciproca (fig. 18.10) afirma 
que el aumento de inervacién a un musculo extraocular (p. ej., 
recto medial derecho) se acompafia de un descenso reciproco 
de la inervacién de su antagonista (p. ej., recto lateral derecho). 
Esto implica que cuando se contrae el recto medial, automatica- 
mente se relaja el recto lateral, y viceversa. La ley de Sherrington 
se aplica tanto a las versiones como a las vergencias. 
La ley de Hering de igualdad de inervacién establece que duran- 
te cualquier movimiento conjugado de los ojos se produce una 
inervacion igual y simultanea de los musculos yugo (fig. 18.11). 
oO Enelcaso de un estrabismo paralitico, el grado de inervacién 
de ambos ojos es simétrico y viene siempre determinado por 
el ojo fijador, de modo que el angulo de desviacion variara 
segtin qué ojo se use para fijar. 
© Por ejemplo, si en el caso de una parialisis del recto lateral 
izquierdo se fija con el ojo derecho normal, habra una des- 
viacion hacia dentro del ojo izquierdo debido a la accion sin 
oposicion del antagonista del recto lateral izquierdo parético 
(el recto medial izquierdo). El grado de desalineacion de los 
dos ojos en esta situacién se llama «desviacién primaria» 
(fig. 18.12, izquierda). 


El incremento de inervacioén a un musculo extraocular 
dado se acompaji de una disminucidn reciproca 
de inervacién de su antagonista 


Fig. 18.10 Ley de Sherrington de inervaci6n reciproca. 
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Se envia la misma inervacion a los musculos yugo para mover 
ambos ojos en la misma direcci6n de la mirada 


Fig. 18.11 Ley de Hering de inervaci6n equivalente de los 
musculos yugo. 


o Si ahora se emplea el ojo izquierdo parético para fijar, 
tendra que llegar inervacion adicional al recto lateral 
izquierdo para conseguirlo. Sin embargo, debido a la ley 
de Hering, recibira una cantidad similar de inervacién el 
recto medial derecho (musculo yugo), lo que provocara 
una hiperfuncién de este musculo con aduccién excesiva 
del ojo derecho. 

oO El grado de desalineacin entre ambos ojos en esta situacion 
se denomina «desviacién secundaria» (v. fig. 18.12, dere- 
cha). En el estrabismo paralitico, la desviacién secundaria 
es mayor que la desviacion primaria. 

@ Las secuelas musculares son los efectos de las interacciones 
descritas por estas leyes. Son de importancia vital para diagnos- 
ticar trastornos de la motilidad ocular, sobre todo para dis- 
tinguir entre una pardlisis reciente y otra de larga evolucién 
(v. «Evaluacién clinica»). El patron completo de cambios tarda 
un periodo variable en establecerse: 

oO Hipofuncién primaria (p. ej., oblicuo superior izquierdo). 

© Hiperfuncién secundaria del musculo sinérgico contralateral 
0 yugo (recto inferior derecho; ley de Hering). 

© Hiperfuncion secundaria y mas adelante contractura del 
antagonista ipsolateral sin oposicion (oblicuo inferior 
izquierdo; ley de Sherrington). 

© Inhibicion secundaria del antagonista contralateral (recto 
superior derecho; leyes de Hering y Sherrington). 


Aspectos sensoriales 


Conceptos basicos 


@ La VBU normal consiste en la fijacion bifoveal simultanea con 
ambos ojos, de modo que cada uno aporta una percepcion unica 
comun del objeto en cuestion. Representa el grado maximo de 


booksmedicos.org 


“TES 


7eU™) |ntroduccion 


Musculo 
parético 


Musculo 
\\ parético 


N= 


Primaria Secundaria 
(fijando el ojo sano) (fijando el ojo parético) 


Fig. 18.12 Desviaciones primaria y secundaria en el estrabismo paralitico. 


cooperacién binocular. Las condiciones necesarias para que se 

dé la VBU normal son: 

oO Vias visuales normales con solapamiento de los campos 
visuales. 

© Neuronas de respuesta binocular en la corteza visual. 

oO Correspondencia retiniana (retinocortical) normal (CRN), 
que produce vision «ciclépea». 

oO Desarrollo y coordinacién neuromusculares precisos, de 
modo que los ejes visuales se dirijan y mantengan la fijacién 
en el objeto en cuestién. 

oO Imagenes de nitidez y tamafio similar en ambos ojos. 

oO La VBU se basa en la CRN; esta requiere conocer primero 
los conceptos de direccién visual y proyeccién monoculares. 

© Direccién visual es la proyeccion de un elemento retiniano (A) FT 
dado en una direccién concreta en el espacio subjetivo. 

© La direccién visual principal es la direccidn en el espacio 


Hordptero 


exterior interpretada como la linea de vision. Normalmente 
corresponde a la direccién visual de la fovea y se asocia a la 
sensacion de visién directa. 

© Las direcciones visuales secundarias son las direcciones 
proyectadas por los puntos extrafoveales con respecto a la 
direccion principal de la fovea, y se asocian a sensacion de 
visidn indirecta (excéntrica). 

© Proyeccion es la interpretacién subjetiva de la posicién de un 

objeto en el espacio en funcién de los elementos retinianos 

estimulados. 

© Siun objeto rojo estimula la fovea (F) derecha y un objeto 
negro situado en el campo nasal estimula un elemento reti- 
niano temporal (T), el cerebro interpretara que el objeto rojo 


procede de la posicidn justo al frente, mientras que el objeto 
negro se ha originado en el campo nasal (fig. 18.13A). FON 
De forma similar, los elementos retinianos nasales se proyec- 


tan en el campo temporal; los elementos retinianos superiores, _ Fig. 18.43 Principios de la proyeccién. F = fovea; N = elemento 
en el campo inferior, y viceversa. retiniano nasal; T = elemento retiniano temporal. 
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© Con los dos ojos abiertos, el objeto de fijacién rojo ahora 
estimula ambas féveas, que son puntos retinianos corres- 
pondientes. El objeto negro no solo estimula los elementos 
retinianos temporales en el ojo derecho, sino también los 
elementos nasales del ojo izquierdo. Por tanto, el ojo derecho 
proyecta el objeto en su campo nasal, y el ojo izquierdo en 
su campo temporal. 

© Como estos dos elementos retinianos son puntos correspon- 
dientes, ambos proyectaran el objeto en la misma posicién 
del espacio (el lado izquierdo) y no habra vision doble. 

Valores retinomotores 

© La imagen de un objeto en el campo visual periférico es 
captada por un elemento extrafoveal. Para establecer la 
fijacién en este objeto, se requiere una version sacadica de 
la amplitud correcta. 

© Por tanto, cada elemento extrafoveal tiene un valor retino- 
motor proporcional a su distancia a la fovea, que sirve de 
guia para la amplitud de los movimientos sacadicos necesa- 
rios para «mirarlo». 

o Elvalor retinomotor, que equivale a cero en la fovea, aumenta 
progresivamente hacia la periferia de la retina. 

Puntos correspondientes son areas de cada retina que com- 

parten la misma direcci6n visual subjetiva (p. ej., las foveas 

comparten la direccién visual primaria). 

oO Los puntos de la retina nasal de un ojo tienen sus puntos 
correspondientes en la retina temporal del otro ojo, y vice- 
versa. Por ejemplo, un objeto que produce imagenes en la 
retina nasal derecha y la retina temporal izquierda se pro- 
yectara en el lado derecho del espacio visual. Esta es la base 
de la CRN. 

© La organizacién retinotdpica se mantiene a lo largo de las 
vias visuales, y las imagenes de cada ojo se mantienen sepa- 
radas hasta que las vias visuales convergen en las neuronas 
que responden binocularmente de la corteza visual primaria. 

El horéptero es un plano imaginario en el espacio externo, 
relativo tanto segtin los ojos del observador como segun el 
objeto de fijacién dado, en el que todos los puntos estimulan 
elementos retinianos correspondientes y, por tanto, se ven como 
unicos en el mismo plano (fig. 18.13B). Este plano pasa por la 
interseccidn de los ejes visuales y, por tanto, incluye el punto de 
fijacién en VBU. 

El espacio (o volumen) fusional de Panum es una zona por 

delante y detras del horéptero en el que los objetos estimulan 

puntos retinianos ligeramente no correspondientes (disparidad 
retiniana). 

© Los objetos dentro de los limites del espacio fusional se ven 
unicos y la informacion de disparidad sirve para producir 
una percepcién de profundidad binocular (estereopsia). Los 
objetos por delante y detras del espacio de Panum se veran 
dobles. 

© Estaes la base de la diplopia fisiolégica. El espacio de Panum 
es poco profundo en la fijacién (6 s de arco) y mayor hacia 
la periferia (30-40 s de arco a 15° de la fovea). 

© Las areas retinianas estimuladas por imagenes que caen den- 
tro del espacio fusional de Panum se Ilaman «areas fusionales 
de Panum». 
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© Por tanto, los objetos en el hordptero se ven unicos y en un 


plano. Los objetos en las areas fusionales de Panum se ven 
unicos y estereoscopicamente. Los objetos por fuera de las 
areas fusionales de Panum se ven dobles. 
© La diplopia fisiolégica suele acompafiarse de supresion fisio- 
logica. 
La VBU se caracteriza por la capacidad de fusionar imagenes 
de los dos ojos y percibir la profundidad binocular: 
© La fusion sensorial consiste en la integracion por parte de las 
areas visuales de la corteza cerebral de dos imagenes similares, 
una de cada ojo, en una sola imagen. Puede ser central, que 
integra las imagenes que caen en las foveas, o periférica, 
que integra partes de la imagen que se perciben fuera de la 
fovea. Es posible mantener la fusién con un déficit de visi6n 
central en un ojo, pero la fusidn periférica es esencial para 
la VBU y puede estar afectada en pacientes con defectos 
avanzados del campo por glaucoma y lesiones hipofisarias. 
© La fusién motora implica el mantenimiento del alineamiento 
motor de los ojos para conservar la fijacion bifoveal. Respon- 
de a la disparidad de las imagenes retinianas, que estimula 
las vergencias fusionales. 
Vergencia fusional. Son movimientos oculares no conjugados 
para eliminar la disparidad de imagenes retinianas. La conver- 
gencia fusional ayuda a controlar la exoforia, mientras que la 
divergencia fusional sirve para controlar la esoforia. El mecanis- 
mo de vergencia fusional puede verse afectado por la fatiga 0 
enfermedades, y una foria se convierte en tropia. La amplitud 
de los mecanismos de vergencia fusional puede aumentarse 
mediante ejercicios ortdépticos, sobre todo para mejorar 
la convergencia fusional de cerca en caso de una insuficiencia de 
convergencia. Las amplitudes pueden medirse con prismas 0 el 
sinoptdéforo. Sus valores normales son: 
© Convergencia: alrededor de 15-20 A para lejos y 25 A para 
cerca. 
© Divergencia: alrededor de 6-10 A para lejos y 12-14 A para cerca. 
© Vertical: 2-3 A. 
© Ciclovergencia: en torno a 8°. 
La estereopsia es la percepcién de profundidad. Se produce 
cuando los objetos por delante y detras del punto de fijacion 
(pero dentro del espacio fusional de Panum) estimulan simul- 
taneamente elementos retinianos con disparidad horizontal. 
La fusion de estas imagenes dispares da lugar a una impresién 
visual unica que se percibe en profundidad. Un objeto sdlido se 
ve estereoscopicamente (tridimensional) porque cada ojo capta 
un aspecto ligeramente diferente de dicho objeto. 
Percepciones sensoriales. Cuando se inicia un estrabismo se 
producen dos percepciones sensoriales basadas en la proyec- 
cion normal de las areas retinianas estimuladas: la confusion 
y la diplopia patolégica. Ambas requieren percepcion visual 
simultanea, es decir, la capacidad de percibir imagenes de ambos 
ojos simultaneamente. Los nifios pequefios suprimen facilmente 
la diplopia, pero es persistente y por lo general molesta en el 
estrabismo que empieza en nifios mayores y adultos, después 
de un periodo sensitivo de binocularidad (v. mas adelante). 
oO Confusion es la percepcién simultanea de dos imagenes 
superpuestas diferentes debido a la estimulacién de los 
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Fig. 18.14 Confusion. 


puntos retinianos correspondientes (normalmente las 
foveas) por imagenes de objetos distintos (fig. 18.14). 

© La diplopia patologica consiste en la percepcién simultanea 
de dos imagenes del mismo objeto en posiciones diferentes, 
como consecuencia de imagenes del mismo objeto que 
estimulan puntos retinianos no correspondientes. En la 
esotropia, la diplopia es homénima (no cruzada; fig. 18.15A), 
mientras que en la exotropia es heteronima (cruzada; 
fig. 18.15B). 


Adaptaciones sensoriales en el estrabismo 


El sistema sensorial ocular de los nifios tiene la capacidad de adap- 

tarse a los estados anormales (confusion y diplopia) mediante 

dos mecanismos: supresion y correspondencia retiniana anomala 

(CRA), que ocurren debido a la plasticidad del sistema visual inma- 

duro de los nifios menores de 6-8 afios. En ocasiones, los adultos 

que sufren un estrabismo de comienzo repentino son capaces de 
ignorar la segunda imagen al cabo de un tiempo y no refieren 
diplopia. 

@ La supresién consiste en la inhibicién activa por parte de 
la corteza visual de la imagen de un ojo estando ambos ojos 
abiertos. Los estimulos para la supresién serian la diplopia, la 
confusion y la imagen borrosa en un ojo debido a astigmatismo 
o anisometropia. Clinicamente, la supresion puede ser: 
© Central o periférica. En la supresi6n central se inhibe la ima- 

gen de la fovea del ojo desviado para evitar la confusion. La 
diplopia, por otro lado, se elimina mediante el proceso de 
supresiOn periférica, en el que se inhibe la imagen proceden- 
te de la retina periférica del ojo desviado. 


© Monocular o alternante. La supresion es monocular cuando 
la imagen del ojo dominante predomina siempre sobre la 
imagen del ojo desviado (0 con mas ametropia), de modo 
que la imagen del segundo esta constantemente suprimida. 
Este tipo de supresion da lugar a ambliopia. Cuando la supre- 
sidn alterna (cambia de un ojo a otro), es menos probable 
que se instaure una ambliopia. 

© Facultativa u obligatoria. La supresion facultativa se produce 
solo cuando los ojos no estan alineados. La supresién obli- 
gatoria esta presente todo el tiempo, con independencia de 
que los ojos estén desviados o derechos. Serian ejemplos de 


supresion facultativa la exotropia intermitente y el sindrome 
de Duane. 


(A) Izquierdo 


Derecho 


Derecho 


Izquierdo 


Fig. 18.15 Diplopia. (A) Diplopfa homénima (no cruzada) en 
esotropia derecha con correspondencia retiniana normal; 
(B) diplopia heter6nima (cruzada) en exotropfa derecha con 
correspondencia retiniana normal. 
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© La CRA es un trastorno en el que elementos retinianos no 
correspondientes adquieren una direccion visual subjetiva 
comun, es decir, se produce fusién en presencia de un estrabis- 
mo manifiesto de pequefio Angulo; la fovea del ojo fijador se 
empareja con un elemento extrafoveal del ojo desviado. Las 
respuestas binoculares en la CRA nunca son tan buenas como 
en la VBU bifoveal normal. Representa una adaptacién senso- 
rial positiva frente al estrabismo (a diferencia de la adaptacion 
negativa que es la supresién), que permite cierto grado de vision 
binocular anomala en presencia de una heterotropia. Se encuen- 
tra casi siempre en esotropias de angulo pequefio (microtropia), 
pero es menos comun en la esotropia acomodativa, debido 
a la variabilidad del angulo de desviacion y a que este es de 
gran magnitud, lo que hace que las imagenes estén demasiado 
separadas. 
© La microtropia se comenta mas adelante en este capitulo. 
© Consecuencias del estrabismo 
oO Se suprime la fovea del ojo desviado para evitar la confusion. 
oO Puede haber diplopia, ya que elementos retinianos corres- 
pondientes reciben imagenes diferentes. 
© Para evitar la diplopia, el paciente puede desarrollar supre- 
sion periférica del ojo desviado o CRA. 
© Sise produce supresion unilateral constante, esta dara lugar 
a ambliopia estrabica. 


Adaptaciones motoras en el estrabismo 


Las adaptaciones motoras consisten en la adopcién de una posicion 
compensadora de la cabeza (PCC) y se dan principalmente en 
nifios con anomalias congénitas de los movimientos oculares que 
usan la PCC para mantener la VBU. En estos nifios, la pérdida 
de una PCC puede indicar pérdida de la funcion binocular y la 
necesidad de intervenir quirurgicamente. Estos pacientes pueden 
presentar durante la vida adulta sintomas de descompensacion, 
sin haber sido antes conscientes de su PCC. El estrabismo parali- 
tico adquirido en los adultos puede controlarse conscientemente 
mediante una PCC siempre que la desviacién no sea demasiado 
grande ni variable con la posicion de la mirada (inconcomitante). 
La PCC elimina la diplopia y ayuda a centrar el campo visual 
binocular. El paciente girara la cabeza hacia la direccidn del campo 
de accion del musculo debilitado, de modo que los ojos rotaran 
automaticamente en direccién opuesta y lo mas lejos posible de 
dicho campo de accion (es decir, girara la cabeza hacia donde no 
puede el ojo). 
© Giro de la cara. Se adoptara para controlar una desviacién 
puramente horizontal. Por ejemplo, si hay paralisis del recto 
lateral izquierdo, habra diplopia en la mirada a la izquierda, 
y la cara se girara hacia la izquierda para desviar los ojos a la 
derecha lejos del campo de accion del musculo débil y el area 
de diplopia. También puede adoptarse un giro de la cara en una 
paresia de un musculo de accion vertical, evitando asi el lado en 
el que la desviacion vertical es mayor (p. ¢j., en la paralisis del 
oblicuo superior derecho se girara la cara hacia la izquierda). 
© Inclinacion de la cabeza. Se adopta para compensar la diplopia 
torsional o vertical. En la pardlisis del oblicuo superior derecho, 
el ojo derecho esta relativamente elevado y la cabeza se inclina 
hacia la izquierda (fig. 18.16), hacia el ojo hipotrdpico, con lo que 
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Fig. 18.16 Posici6n compensadora de la cabeza en una 
paralisis del IV par derecho. 


se reduce la separacion vertical de las imagenes dobles y puede 
recuperarse la fusion. Si hay un componente torsional signifi- 
cativo que impide la fusién, la inclinacion de la cabeza hacia la 
misma direccion izquierda lo reducira al provocar reflejos de 
rectificacion (pues se coloca el ojo derecho extorsionado en una 
posicién que requiere extorsién). 

© Elevacion o depresién del mentoén. Puede usarse para com- 
pensar la debilidad de un mtsculo elevador o depresor, 0 para 
disminuir la desviacién horizontal cuando exista un patron en 
«A» 0 «V». 


AMBLIOPIA 


Clasificacion 


La ambliopia es una disminucion unilateral 0, raramente, bilateral 

de la mejor agudeza visual (AV) corregida debida a privacion de 

visién formal o interaccién binocular anormal, no justificable por 
ninguna patologia hallada en el ojo o la via visual. 

@ Laambliopia estrabica se produce por una interaccién binocu- 
lar anormal en la que existe supresion monocular continuada 
del ojo desviado. 

© La ambliopia anisométropa se debe a diferencia de defecto 
de refraccion entre ambos ojos, y puede aparecer con diferen- 
cias de tan solo 1 D. El ojo mas ametrdpico recibe una imagen 
borrosa, en una forma leve de privacion visual. A menudo 
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se asocia a microestrabismo y puede coexistir con la ambliopia 
estrabica. 

© La ambliopia por privacion de estimulo se da cuando hay 
privacion visual. Puede ser unilateral o bilateral, y es causada 
tipicamente por opacidades de medios (p. ej., catarata) o ptosis 
que tapa la pupila. 

© Laambliopia ametrépica bilateral deriva de defectos de refrac- 
cidn elevados y simétricos, normalmente hipermetropia. 

© Laambliopia meridional se debe a borrosidad de la imagen en 
un meridiano. Puede ser unilateral 0 bilateral por astigmatismo 
no corregido (normalmente > 1 D), que persiste mas alla del 
periodo de emetropizacion en la primera infancia. 


Diagnostico 


En ausencia de una lesion organica, la diferencia de mejor AV 
corregida de dos o mas lineas de Snellen (o mas de una unidad 
logaritmica) indica ambliopia. La AV en la ambliopia suele ser 
mejor cuando se leen letras aisladas que en fila. Este fendmeno de 
«apifiamiento» se produce también en cierta medida en individuos 
normales, pero es mas acusado en ambliopes y debe tenerse en 
cuenta al examinar a nifios en edad preverbal. 


Tratamiento 


Es fundamental examinar el fondo de ojo para diagnosticar cualquier 
enfermedad organica visible antes de comenzar el tratamiento para 
la ambliopia. Pueden coexistir enfermedades organicas y ambliopia, 
por lo que puede estar indicado un periodo de oclusién de prueba 
en presencia de patologia organica. Si la agudeza no responde al 
tratamiento, habra que valorar realizar pruebas complementarias 
electrofisiologicas o de imagen. El periodo sensitivo durante el que 
puede mejorar la agudeza de un ojo ambliope suele ser hasta los 7-8 
afios en la ambliopia estrabica, y quiza mas prolongado (hasta en 
torno a los 15 afios) para la ambliopia anisométropa en la que haya 
buena funcién binocular. 
© Laoclusién del ojo normal, para fomentar el uso del ojo amblio- 
pe, es el tratamiento mas eficaz. El régimen, a tiempo com- 
pleto o parcial, depende de la edad del paciente y del grado de 
ambliopia. 

© Cuanto mas joven sea el paciente, mas rapida sera la mejoria, 
pero mayor el riesgo de inducir ambliopia en el ojo normal. 
Por tanto, es muy importante vigilar la AV regularmente en 
ambos ojos durante el tratamiento. 

© Cuanto mejor sea la AV al principio de las oclusiones, mas 
corta sera la duracién necesaria, aunque hay grandes varia- 
ciones segun los pacientes. 

oO Sino hay mejoria a los 6 meses de oclusién correcta, es poco 
probable que sea beneficioso seguir con el tratamiento. 

oO Hay que comprobar que se sigue correctamente el tratamien- 
to, pues un mal cumplimiento es el principal obstaculo para 
que sea eficaz. Por eso, en el tratamiento de la ambliopia 
compensa emplear al principio el tiempo necesario para 
explicar su fundamento y los problemas que implica. 

© Penalizacion. Es un método alternativo en el que se hace borro- 
sa la vision del ojo normal con atropina. Puede funcionar mejor 
para tratar ambliopias moderadas (6/24 0 mejor). La oclusién 
con parche probablemente obtenga una respuesta mas rapida 


que la atropina, que generalmente se reserva para casos en 
los que el cumplimiento con los parches es malo. Puede bastar 
con una instilacién semanal. 


EVALUACION CLINICA 


Anamnesis 


© Edad de comienzo 

© Cuanto mas temprano empiece, mayor sera la probabilidad 
de que requiera tratamiento quirurgico. 

© Cuanto mas tardio sea el comienzo, mas probabilidad habra 
de que exista un componente acomodativo (que suele mani- 
festarse entre los 18 y los 36 meses). 

© Cuanto mayor haya sido la duracién del estrabismo en los 
primeros afios de la infancia, mayor serd el riesgo de amblio- 
pia, a menos que exista fijacion alternante. La inspeccion de 
fotografias previas puede ser util para comprobar si habia 
estrabismo o PCC. 

© Los sintomas pueden indicar descompensacion de una hete- 
roforia previa o sobre todo un trastorno adquirido reciente 

(normalmente parético). En el primer caso, el paciente suele 

referir malestar, borrosidad visual y posiblemente diplopia de 

comienzo y duracion indeterminados, a diferencia del trastorno 
adquirido, en el que habra diplopia de comienzo subito. 

oO Debe establecerse el tipo de diplopia (horizontal, cicloverti- 
cal), asi como la direccién de la mirada en la que predomina 
y si se conserva cualquier grado de VBU. 

© En adultos es muy importante determinar con exactitud qué 
problemas causa el estrabismo a la hora de decidir sobre el 
tratamiento. 

oO Noes raro que los pacientes acudan por sintomas simulados 
para ocultar el malestar causado por un estrabismo muy 
ostensible estéticamente. 

© Lavariabilidad es importante, porque el estrabismo intermiten- 
te indica que hay cierto grado de binocularidad. Una desviacion 
con clara alternancia sugiere AV simétrica en ambos ojos. 

© El estado general de salud o la presencia de problemas del 
desarrollo pueden ser importantes (p. ej., los nifios con paralisis 
cerebral tienen mayor incidencia de estrabismo). En pacientes 
mayores, la mala salud y el estrés pueden causar descompensa- 
cin, y en las paralisis adquiridas los pacientes pueden referir 
factores relacionados o desencadenantes (traumatismos, enfer- 
medades neuroldgicas, diabetes, etc.). 

© Antecedentes obstétricos, como duracién de la gestacién, peso 
al nacer y cualquier problema intrauterino, en el parto o en el 
periodo neonatal. 

© Antecedentes familiares. Son importantes, porque el estra- 
bismo a menudo es familiar, aunque no se ha identificado un 
patron claro de herencia. También es importante conocer qué 
tratamiento se aplicé a otros miembros de la familia. 

© Los tratamientos previos, como la prescripcion refractiva y el 
cumplimiento con gafas u oclusiones, asi como tratamientos 
con cirugia o prismas, son importantes para decidir futuras 
opciones terapéuticas y para el prondstico. 
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Agudeza visual 


Exploracion en ninos que aun no saben hablar 


Puede distinguirse entre una valoracién cualitativa del compor- 

tamiento visual y una valoracion cuantitativa de la AV usando 

pruebas de mirada preferencial. El comportamiento visual se valora 

de este modo: 

© Fijacién y seguimiento. Pueden valorarse usando objetos colo- 
reados muy llamativos (a veces lo mejor es la cara). Este método 
indica si el bebé esta visualmente alerta y es especialmente util 
en nifios en los que se sospeche ceguera. 

© La comparacion entre el comportamiento de ambos ojos 
puede revelar una preferencia unilateral. Si el nifio se resiste 
enérgicamente a la oclusion de un ojo, probablemente habra 
peor agudeza del otro ojo. Sin embargo, es posible tener buena 

atencién visual con cada ojo aunque la agudeza sea diferente, y 

deben considerarse todos los factores de riesgo de ambliopia a 

la hora de interpretar los resultados. 

© Elcomportamiento de la fijacién puede servir para establecer 
si hay preferencia unilateral en un estrabismo manifiesto. 

© Se obliga a fijar con el ojo desviado tapando el ojo dominante 
mientras el nifio mira a un objeto de su interés (preferi- 
blemente que tenga una luz). 

o Acontinuacién se cataloga la fijacin como central o no cen- 
tral y como estable o inestable (puede observarse el reflejo 
corneal). 

© Luego se destapa el otro ojo y se observa la capacidad para 
mantener la fijacion. 

© Sivuelve a fijar inmediatamente con el ojo destapado, proba- 
blemente la AV del ojo desviado esté reducida. 

© Sise mantiene la fijacidn hasta que parpadee, la AV proba- 
blemente sea buena. 

© Siel paciente alterna la fijacion, probablemente ambos ojos 
tienen igual vision. 

© La prueba de1o Aes similar y puede usarse con independencia 
de que haya o no un estrabismo manifiesto. Consiste en pro- 
vocar una diplopia con un prisma vertical de 10 A vertical. La 
alternancia para fijar entre los objetos duplicados sugiere igual 
AV. 
© La prueba de rotaci6n es una prueba cualitativa burda de la 
capacidad del bebé para fijar con ambos ojos abiertos. Se lleva 

a cabo del siguiente modo: 

oO Elexaminador sujeta al nifo frente a él y lo rota bruscamente 
360°. 

© Sila visidn es normal, los ojos se desvian en direccién de la 
rotacion por la influencia del reflejo vestibuloocular. Los ojos 
retornaran a la posicién primaria para producir un nistagmo 
rotacional. 

© Cuando se detiene la rotacién, se observa un breve nistagmo 
en direccion opuesta durante 1 0 2 s, que luego cesara por 
supresién del nistagmo posrotatorio por la fijacién. 

© Sila vision esta seriamente deteriorada, el nistagmo pos- 
rotatorio no se detiene tan rapido al cesar esta, debido a que 
el reflejo vestibuloocular no esta bloqueado por la retro- 
alimentacion visual. 


CAPITULO 
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Fig.18.17 Tarjetas de agudeza visual de Cardiff. 


© Las pruebas de mirada preferencial pueden usarse en nifios 


muy pequefios y se basan en el hecho de que los bebés prefieren 

mirar un patrén antes que un estimulo homogéneo. Se presenta 

un estimulo al lactante y el examinador observa los ojos en 

busca de movimientos de fijacién sin conocer la posicion del 

estimulo. 

© Las pruebas mas populares son las tarjetas de agudeza visual 
de Teller y Keeler, que consisten en rayas negras (rejillas) de 
anchura variable, y las tarjetas de agudeza visual de Cardiff 
(fig. 18.17), que muestran imagenes familiares con contornos 
de anchura variable. 

© Las rejillas de baja frecuencia (mas gruesas) o los dibujos con 
un contorno mas ancho se ven mas facilmente que las rejillas 
de alta frecuencia 0 los dibujos de contorno fino, de lo que se 
puede deducir la AV de resolucién (no de reconocimiento). 

© Como la agudeza de rejilla a menudo supera a la agudeza de 
Snellen en la ambliopia, las tarjetas de Teller pueden sobres- 
timar la AV. Estos métodos no son fiables si no se sigue un 
correcto protocolo escalonado de eleccién forzada durante 
la prueba, y ninguno de ellos tiene mucha sensibilidad en 
presencia de ambliopia. Los resultados deben valorarse 
teniendo en cuenta los factores de riesgo de ambliopia. 


© Los potenciales evocados visuales (PEV) en patrén pueden 


orientar sobre la agudeza espacial, pero se usan, sobre todo, 
para el diagnéstico de neuropatias dpticas. 
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Fig. 18.18 (A) Dibujos de Kay; (B) prueba agrupada logMAR de 
Keeler. 
(Por cortesia de E. Dawson.) 


Pruebas en ninos que hablan 


Las pruebas descritas a continuacién deben realizarse a 3-4 m de la 

diana de fijacion, ya que es mas facil obtener resultados fiables que 

a6 m, sin que apenas los afecte clinicamente. Es importante sefialar 

que la ambliopia solo puede diagnosticarse con precisiOn si se usan 

pruebas con objetos no aislados que requieran el reconocimiento 

de dianas, y que las pruebas logMAR (logaritmo del minimo angu- 

lo de resolucion; v. capitulo 14) proporcionan el mejor método para 

valorar la respuesta al tratamiento de la ambliopia. Existen pruebas 

adaptadas para su uso en nifios de 2 afios en adelante. 

© Alos 2 aiios de edad, la mayoria de los nifios tendran suficiente 
destreza en el lenguaje para decir el nombre de un dibujo como 
los de los dibujos agrupados de Kay (fig. 18.18A). 

© A los 3 aiios de edad, la mayoria de los nifios seran capaces de 
entender los optotipos de apareamiento de letras como en la 
escala logMAR de Keeler (fig. 18.18B) 0 las letras agrupadas de 
Sonksen. Si una prueba de letras agrupadas parece demasiado 
dificil, es preferible usar los dibujos agrupados de Kay que letras 
de optotipos individuales. 

© Los nifios mayores pueden seguir con pruebas de letras agru- 
padas, nombrandolas 0 aparedndolas; las pruebas logMAR se 
estan popularizando y son preferibles a las letras de Snellen en 
todos los nifos con riesgo de ambliopia. 


Pruebas de estereopsia 


La estereopsia se mide en segundos de arco (1° = 60 min de arco; 
1 min = 60 s); cuanto mas bajo sea el valor, mejor sera la este- 
reoagudeza. Conviene recordar que la resolucién espacial (AV) 
normal es de 1 min, y la estereoagudeza normal, de 60 s (es decir, 
también 1 min, pero expresado por convencién en segundos de 
arco). Se emplean diversas pruebas para evaluar la estereoagudeza. 
Las pruebas de puntos aleatorios (p. ej., TNO, Frisby) son idéneas 
para confirmar que existe un grado alto de VBU. Cuando esta es 
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Fig. 18.19 Prueba de Titmus. 


débil 0 se basa en la CRA (v. anteriormente), las pruebas basadas en 
contornos (p. ej., Titmus) pueden aportar informacién mas fiable. 


Titmus 


La prueba de Titmus consiste en un vectdgrafo polarizado tridi- 

mensional compuesto por dos laminas en forma de libreto que se 

ven a través de unas gafas polarizadas. A la derecha hay una mosca 

grande, y a la izquierda, una serie de circulos y animales (fig. 18.19). 

La prueba debe realizarse a una distancia de 40 cm. 

© La mosca es una prueba de estereopsia grosera (3.000 s) y 
resulta especialmente util para nifios pequefios; parece que 
sobresale de la pagina y se invita al nifio a coger una de las alas 
entre sus dedos. 

© Los animales se disponen en tres filas (400-100 s), en cada una 
de las cuales parece que un animal esta por delante del plano 
de referencia. 

© Los circulos forman una serie progresiva entre 800 y 40 s; en 
cada grupo de cuatro circulos, parece que sobresale uno de la 
superficie de la lamina. 


TNO 


La prueba TNO de puntos aleatorios consta de siete laminas de pun- 
tos rojos y verdes apareados y distribuidos al azar, que se observan 
con unas gafas rojo-verde y miden desde 480 hasta 15 s de arco a 
4o cm. Dentro de cada lamina, los puntos de un color que forman la 
imagen diana (cuadrados, cruces, etc.; fig. 18.20) estan desplazados 
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Fig. 18.20 Prueba TNO. 


horizontalmente respecto a los puntos apareados del otro color, de 
forma que tengan diferente disparidad retiniana que los situados 
fuera de la diana. Los objetos de control son visibles sin las gafas. 


Frisby 


La prueba de estereopsia de Frisby consta de tres laminas de plastico 
transparente de espesor variable. En la superficie de cada una hay 
impresos cuatro cuadrados con pequefias formas distribuidas al azar 
(fig. 18.21). Uno de los cuadrados contiene un circulo «escondido», 
en el que las formas aleatorias estan impresas en la otra cara de la 
lamina. La prueba no requiere gafas especiales porque la disparidad 
(600-15 s) se crea mediante el espesor de la lamina; debe medirse 
la distancia de trabajo. 


Lang 


La prueba de estereopsia de Lang tampoco requiere gafas especiales; 
los objetos son vistos alternativamente por cada ojo mediante ele- 
mentos cilindricos incorporados. El desplazamiento de los puntos 
genera disparidad (1.200-200 s) y se pide al paciente que nombre o 
sefiale una forma simple, como una estrella, en la lamina (fig. 18.22). 
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Fig. 18.21 Prueba de Frisby. 
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Fig. 18.22 Prueba de Lang. 


Pruebas de fusion binocular 
en lactantes sin estrabismo manifiesto 


Prisma de base externa 


Es un método simple de detectar la fusion en nijios. Se lleva a cabo 

colocando un prisma de 20 A de base externa delante de un ojo 

(el ojo derecho en la figura 18.23). Este desplaza temporalmente la 

imagen retiniana, con la consiguiente diplopia. 

@ Habra un movimiento del ojo derecho hacia la izquierda para 
retomar la fijacion (aduccion derecha) con una desviacion 


©) 


Fig. 18.23 Prueba del prisma de base externa. 
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correspondiente del ojo izquierdo a la izquierda (abduccién 
izquierda) de acuerdo con la ley de Hering (vv. fig. 18.23B). 

© El ojo izquierdo efectuara entonces un sacadico corrector para 
volver a fijar (readuccion izquierda) (v. fig. 18.23C). 

@ Al retirar el prisma, ambos ojos se moveran a la derecha 
(v. fig. 18.23D). 

© Elojo izquierdo realiza entonces un movimiento fusional hacia 
fuera (v. fig. 18.23E). 

@ La mayoria de los nifios con buena VBU deben ser capaces de 
superar un prisma de 20 A desde los 6 meses de edad; en caso 
contrario, puede probarse con prismas menos potentes (16 0 
12 A), pero entonces la respuesta sera mas dificil de identificar. 


Convergencia binocular 


La convergencia simple en un objeto de interés puede demostrarse 
desde los 3-4 meses. Ambos ojos deben seguir el objeto que se 
aproxima simétricamente «hacia la nariz». La hiperconvergencia en 
un bebé puede indicar una esotropia incipiente; la divergencia puede 
deberse a una tendencia a la desviacion divergente o simplemente 
a falta de interés. 


Pruebas para las anomalias sensoriales 


Prueba de los cuatro puntos de Worth 


Es una prueba disociativa que puede realizarse para la fijacién tanto 
lejana como cercana y distingue entre VBU, CRA y supresién. Los 
resultados solo pueden interpretarse si se sabe si hay 0 no un estra- 
bismo manifiesto al realizar la prueba. 
© Procedimiento 
o El paciente llevara una lente verde delante del ojo derecho, 
que filtra todos los colores menos el verde, y una lente roja 
delante del ojo izquierdo, que filtra todos los colores excepto 
el rojo (fig. 18.24A). 
o Acontinuacién miraré un cuadro con cuatro luces: una roja, 
dos verdes y una blanca. 
© Resultados (fig. 18.24B) 

oO Si hay VBU, se veran las cuatro luces. 

O Si se ven las cuatro luces en presencia de una desviacién 
manifiesta, existe CRA armonica (v. «Sinoptéforo» mas 
adelante). 

Si se ven dos luces rojas, hay supresion derecha. 
Si se ven tres luces verdes, existe supresién izquierda. 
Si se ven dos luces rojas y tres verdes, hay diplopia. 


o00 0 


Si las luces verdes y rojas se alternan, habra supresion alter- 
nante. 


Gafas estriadas de Bagolini 


Prueba para detectar si hay VBU, CRA 0 supresion. Cada lente tiene 

estriaciones finas que convierten un punto luminoso en una linea, 

igual que las varillas de Maddox (v. mas adelante). 

© Procedimiento. Se colocan las dos lentes a 45 y 135° delante 
de cada ojo y el paciente fija en un punto de luz (fig. 18.25A). 
Cada ojo percibira una linea luminosa oblicua, perpendicular 


a la linea vista con el otro ojo (fig. 18.25B). Por tanto, se pre- 
sentan imagenes diferentes a cada ojo en condiciones de vision 
binocular. 

© Resultados (fig. 18.25C). No pueden interpretarse a menos que 
se sepa si hay 0 no estrabismo. 

© Silas dos rayas se cruzan en el centro en forma oblicua (de 
«X»), el paciente tiene VBU si los ojos estan alineados, o 
CRA armonica en presencia de un estrabismo manifiesto. 

© Sise ven dos lineas que no forman una cruz, hay diplopia. 

© Sisolo se ve una linea, no hay percepcién simultanea debido 
a supresion. 

o En teoria, si se ve un pequefio hueco en una de las rayas, 
existe un escotoma de supresién central (como se encuen- 
tra en la microtropia). En la practica, esto suele ser dificil 
de demostrar y el paciente describe una cruz. El escotoma 
puede confirmarse con la prueba del prisma de 4 A 
(v. a continuacién). 


Prueba del prisma de 4 A 


Esta prueba distingue entre fijacién bifoveal (VBU normal) y 
supresién foveal (también llamada «escotoma de supresion central» 


Fig. 18.24 Prueba de cuatro puntos de Worth. (A) Gafas 
rojo-verde; (B) resultados posibles. 
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Fig. 18.25 Prueba de Bagolini. (A) Gafas estriadas; (B) aspecto 
de un punto luminoso visto a través de las lentes de 
Bagolini; (C) resultados posibles. 
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[ESC]) en la microtropia, y emplea el principio descrito en la prueba 


Estrabismo 


del prisma de 20 A (la ley de Hering y la convergencia) para con- 
trarrestar la diplopia. 
© Con fijacion bifoveal 

© Secoloca el prisma de base externa (la microtropia general- 
mente es esotrépica, no exotrépica) delante del ojo derecho 
para desviar la imagen temporalmente a la fovea, lo que ira 
seguido de un movimiento corrector de ambos ojos a la 
izquierda (fig. 18.26A). 

o Acontinuacion convergera el ojo izquierdo para fusionar las 
imagenes (fig. 18.26B). 

© En microtropia izquierda 

o Elpaciente fija en un objeto distante con ambos ojos abiertos 
y se coloca un prisma de 4 A de base externa delante del ojo 
con sospecha de ESC (el izquierdo en la figura 18.27). 

oO La imagen se desplaza temporalmente en el ojo izquierdo, 
pero cae dentro del ESC, y no se observa movimiento de 
ningun ojo (v. fig. 18.27A). 

o Acontinuacién se mueve el prisma al ojo derecho, que reali- 
zara una aduccién para mantener la fijacidn; el ojo izquierdo 
se movera similarmente a la izquierda de acuerdo con la ley 
de Hering de igualdad de inervacion, pero la segunda imagen 
cae dentro del ESC del ojo izquierdo, por lo que no se vera 
movimiento posterior de refijacién (v. fig. 18.27B). 


Sinoptoforo 


El sinoptéforo compensa el angulo de desviacion y permite presen- 
tar estimulos a ambos ojos simultaneamente (fig. 18.28A). Por eso, 
puede usarse para investigar el potencial de funcién binocular en 
presencia de un estrabismo manifiesto y es especialmente valioso 
para estudiar a nifios pequefios (desde los 3 afios), que generalmente 
encuentran la prueba divertida. También puede detectar supresion 

y CRA. 

@ Elinstrumento consta de dos tubos cilindricos con un espejo 
inclinado en angulo recto y una lente de +6,5 D en cada ocular 
(fig. 18.28B, arriba). Asi se obtiene 6pticamente una distancia 
de prueba mas 0 menos equivalente a 6 m. 

© Se insertan dibujos en una ranura para diapositivas en el extre- 
mo externo de cada tubo. Los dos tubos se apoyan en columnas 
que permiten aproximar y separar los dibujos, indicando la 
distancia en una escala. 

© Elsinoptéforo puede medir desalineamientos horizontales, ver- 
ticales y torsionales simultaneamente, y es util para determinar 
el abordaje quirtrgico estudiando las diferentes contribuciones 
en las posiciones cardinales de la mirada. 


Grados de vision binocular 


La vision binocular puede graduarse con el sinoptdforo como sigue 
(fig. 18.28B, abajo). 
© Primer grado (percepcion simultanea [PS]). Se explora intro- 
duciendo dos dibujos diferentes, pero no opuestos, como un 
pajaro y una jaula. 
© Se pide al sujeto que meta al pajaro en la jaula moviendo los 
brazos del sinoptdéforo. 
o Sino pueden verse los dos dibujos a la vez, existe supresién. 
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Izquierdo Derecho 


Izquierdo Derecho 


Fig. 18.26 Prueba del prisma de 4 A en fijaci6n bifoveal. (A) Ambos ojos se alejan de la base del prisma; (B) movimiento 


fusional de refijaci6n del ojo izquierdo. 


© Habra cierta «rivalidad» retiniana, aunque un dibujo sea mas 
pequefio que el otro, de modo que mientras el pequefio se ve 
fovealmente, el mas grande se vera parafovealmente (y por 
eso se colocara delante del ojo desviado). 

oO Seemplearan diapositivas maculares y paramaculares mas 
grandes si no pueden superponerse las diapositivas fovea- 
les. 

© Segundo grado (fusién). Silas diapositivas de PS pueden super- 
ponerse, se explorara el segundo grado o capacidad de los ojos 
de producir una imagen compuesta (fusién sensorial) a partir 


de dos dibujos similares, cada uno de los cuales esta incompleto 

por un pequefio detalle diferente. 

© El ejemplo clasico son dos conejos, uno sin cola y otro que 
no lleva un ramo de flores. Si hay fusion, se vera un conejo 
completo con cola y flores. 

© Luego se examina el rango de fusién (fusion motora) 
moviendo los brazos del sinoptdforo de modo que los ojos 
tengan que converger y divergir para mantener la fusion. 

© La presencia de fusién simple sin ningun rango tiene poco 
valor en la vida cotidiana. 
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Escotoma 


Izquierdo Derecho 


Escotoma 


Derecho 


Izquierdo 


Fig. 18.27 Prueba del prisma de 4 A en una microtropfa izquierda con un escotoma de supresidén central. (A) Ausencia de 
movimiento de ambos ojos; (B) movimiento de ambos ojos a la izquierda, pero con ausencia de refijaci6n. 


© Tercer grado (estereopsia). Es la capacidad de obtener la impre- 


sion de profundidad mediante superposicion de dos dibujos del 
mismo objeto que se han tomado desde angulos ligeramente 


objetivo de desviacion presentando a cada fovea alternativamen- 
te un objeto apagando una u otra luz y moviendo la diapositiva 
delante del ojo desviado hasta que no se vea movimiento de los 


ojos. 

Silos angulos subjetivo y objetivo coinciden, la correspondencia 

retiniana es normal. 

© Silos angulos objetivo y subjetivo difieren, existe CRA. La dife- 
rencia en grados entre los angulos subjetivo y objetivo es el angulo 
de anomalia. Se dice que la CRA es armonica si el Angulo objetivo 
equivale al angulo de anomalia, y no armdénica si es superior 
al angulo de anomalia. Solo pueden demostrarse respuestas 
binoculares en la CRA arménica; la forma no arménica puede 


diferentes. El ejemplo clasico es un cubo, que debe ser apreciado 
en tres dimensiones. ba 


Deteccion de correspondencia retiniana 
anomala 


El sinoptdéforo puede usarse para detectar la CRA del siguiente 
modo: 
© El Angulo subjetivo de desviacion es aquel con el que se super- 


ponen las diapositivas de PS. El examinador determina el angulo representar una adaptacién inferior o un artefacto del examen. 
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Fig. 18.28 (A) Sinoptdforo; (B) principios 6pticos y grados de vision binocular. 


Medicion de la desviacion 


Prueba de Hirschberg 


La prueba de Hirschberg proporciona una estimacién objetiva aproxi- 
mada del angulo de un estrabismo manifiesto y es especialmente util 
en pacientes jévenes 0 no colaboradores 0 cuando el ojo desviado tiene 
mala fijacién. También es util para descartar un seudoestrabismo. Se 
alumbran los ojos con una linterna de bolsillo sostenida a la distancia 
de un brazo y se pide al paciente que mire a la luz. El reflejo corneal de 
la luz estaré (mas o menos) centrado en la pupila del ojo fijador, pero 
descentrado en el ojo desviado, en direccion opuesta la de la desviacion 
(fig. 18.29). Se anota la distancia del reflejo luminoso corneal al centro 
de la pupila; cada milimetro de desviacion equivale aproximadamente 
a7° (1° = 2 dioptrias prismaticas). Por ejemplo, si el reflejo se situa en 
el borde temporal de la pupila (suponiendo que el didmetro pupilar es 
de 4 mm), el angulo sera de unos 15°; si queda en el limbo, el angulo 
sera de alrededor de 45°. 


Pruebas de Krimsky y del reflejo con prisma 


La valoracion del reflejo corneal puede combinarse con prismas 

para obtener una aproximacién mas precisa del valor del angulo 

en una desviacion manifiesta. 

© La prueba de Krimsky consiste en colocar prismas delante del 
ojo fijador hasta que los reflejos luminosos corneales sean simé- 
tricos (fig. 18.30). Esta prueba reduce el problema del paralaje y 
se usa mas a menudo que la prueba del reflejo con prisma. 

© La prueba del reflejo con prisma se basa en la colocacién de 
prismas delante del ojo desviado hasta que los reflejos luminosos 
corneales sean simétricos. 


Cover-uncover test 


El cover-uncover test consta de dos partes: 


© Cover test: para detectar una heterotropia. Conviene empezar 
la prueba de cerca usando una luz para observar los reflejos 
corneales y valorar la fijacién con el ojo desviado. Se repetira 
luego para cerca con una diana acomodativa y también para 
lejos como se describe a continuacién: 

© El paciente fija en la diana delante de él. 

© Si se sospecha desviacién derecha, el examinador tapa el 
ojo izquierdo fijador y observa si hay movimiento del ojo 
derecho para asumir la fijacién. 

oO Laausencia de movimiento indica ortotropia (fig. 18.31A) o 
heterotropia izquierda (fig. 18.31B). 

© La aduccién del ojo derecho para asumir la fijacion indi- 
ca exotropia derecha, y su abduccion, esotropia derecha 
(fig. 18.31C). 

o El movimiento hacia abajo indica hipertropia derecha, y 
hacia arriba, hipotropia derecha. 

© Se repite la prueba en el otro ojo. 

© Uncover test: para detectar heteroforias. Debe realizarse tanto 
para cerca (con una diana acomodativa) como para lejos, del 
modo siguiente: 

© El paciente fija en un objeto alejado frente a él. 

oO El examinador tapa el ojo derecho y después de 2 03 s lo 
destapa. 

oO Laausencia de movimiento indica ortoforia (fig. 18.32A); un 
observador atento a menudo detectara una desviacion latente 
muy ligera en la mayoria de los individuos normales, ya que 
pocas personas son auténticamente ortoféricas, sobre todo 
en fijacion cercana. 
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Fig. 18.30 Prueba de Krimsky. 


(Por cortesia de K. Nischal.) 
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Fig. 18.31 Resultados posibles del cover test. 
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angulo de alrededor de 15°; (B) el reflejo corneal izquierdo ; 
esta cerca del limbo, lo que indica un Angulo de alrededor Exoforia 
de 45°, estrabismo convergente; (C) el reflejo corneal 
derecho muestra divergencia e hipotropia. 

(Por cortesia de J. Yanguela - fig. A.) 2D => 
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Fig. 18.32 Resultados posibles del uncover test. 
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© Siel ojo derecho estaba desviado bajo el oclusor, realizara 
un movimiento de refijacién (para recuperar la VBU) al ser 
destapado. 

oO La aduccion (recuperacion nasal) del ojo derecho indica 
exoforia (fig. 18.32B), y su abducci6n, esoforia (fig. 18.32C). 

oO El movimiento hacia arriba o abajo indica una foria vertical. 

© Tras retirar el oclusor, el examinador anota la velocidad y 
facilidad de la recuperacién como indicadores de la fuerza 
de la fusién motora. 

© Se repite la prueba para el otro ojo. 

oO La mayoria de las veces se realizan el cover test y el uncover 
test de forma secuencial, de ahi el termino cover-uncover test. 


Cover test a/ternante 


El cover test alternante induce disociacion para revelar la desviacion 

total cuando se interrumpe la fusidn. Debe llevarse a cabo unica- 

mente después del cover-uncover test. 

© Se tapa el ojo derecho durante varios segundos. 

© Se cambia rapidamente el oclusor al otro ojo durante 2 s, y luego 
de uno a otro varias veces. Tras retirar el oclusor, el examinador 
anota la velocidad y facilidad de la recuperacion cuando los ojos 
vuelven a su estado previo a la disociacién. 

© Un paciente con una heteroforia bien compensada tendra los 
ojos derechos antes y después de la prueba, mientras que, en 
caso de mal control, la foria puede descompensarse a una des- 
viacién manifiesta. 


Cover test con prismas 


El cover test con prismas mide el angulo de desviacién para fijacion 

cercana o lejana y en cualquier posicion de la mirada. Combina 

el cover test alternante con el uso de prismas del modo siguiente: 

© Se lleva a cabo primero un cover test alternante para establecer 
la direccién y magnitud aproximada de la desviacion. 

© Se colocan prismas de potencia creciente delante de un ojo 
con la base opuesta a la direccién de la desviacién (es decir, el 
vértice del prisma en la direccién de la desviacién). Por ejemplo, 
en un estrabismo convergente, el prisma se sostiene con la base 
externa, y en una hipertropia derecha, con la base hacia abajo 
delante del ojo derecho. 

© Se realiza ininterrumpidamente el cover test alternante mien- 
tras se van introduciendo prismas cada vez mas potentes, 
generalmente empleando una barra de prismas formada por 
una columna de prismas con potencia progresiva (fig. 18.33). 
La amplitud del movimiento de refijacion debe disminuir gra- 
dualmente a medida que la potencia del prisma se aproxima a 
la magnitud de la desviacién. 

©® Se alcanza el punto final cuando no se observa movimiento. 
Para garantizar que se ha hallado el angulo maximo, puede 
incrementarse un poco mas la potencia del prisma hasta que se 
observe movimiento en direccién opuesta (punto de inversién) 
y luego reducirlo nuevamente hasta un valor neutro; el angulo 
de desviacién equivale a la potencia del prisma. 


Fig. 18.33 Cover test con prismas. 


Ala de Maddox 


El ala de Maddox disocia los ojos para la fijacién cercana (1/3 m) y 

mide la heteroforia. El instrumento esta disefiado de modo que el 

ojo derecho solo ve una flecha vertical blanca y una flecha horizontal 

roja, mientras que el ojo izquierdo solo ve una fila horizontal y otra 

vertical de numeros (fig. 18.34). 

© La desviacion horizontal se mide preguntando al paciente qué 
numero sefala la flecha blanca. 

© La desviacién vertical se mide preguntando al paciente qué 
numero sefala la flecha roja. 

@ El grado de cicloforia se determina pidiendo al paciente que 
mueva la flecha roja hasta que sea paralela con la fila horizontal 
de numeros. 
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Fig. 18.34 Vista del paciente con el ala de Maddox. 
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Varilla de Maddox 


La varilla de Maddox consiste en una serie de cilindros de cristal rojo 


fusionados que convierten el aspecto de un punto de luz blanca en 


una estria roja. Las propiedades épticas de las varillas hacen que la 


linea de luz esté en un angulo de 90° con el eje longitudinal de los 


cilindros; cuando la varilla se sostiene horizontalmente, la estria se 


vera vertical, y viceversa. 


Se coloca la varilla delante del ojo derecho (fig. 18.35A). Esto 
disocia los dos ojos: la linea roja vista por el ojo derecho no 
puede fusionarse con el punto blanco de luz visto con el ojo 
izquierdo (fig. 18.35B). 

Se mide el grado de disociacion (fig. 18.35C) superponiendo las 
dos imagenes mediante prismas. La base del prisma se colocara 
en posicién opuesta a la direccion de la desviacién. 

Pueden medirse de este modo desviaciones tanto horizonta- 
les como verticales, pero no permite diferenciar entre foria y 


tropia. 


Movimientos oculares 


El examen de los movimientos oculares incluye el estudio tanto de 
los movimientos de seguimiento lento como sacadicos. 
© Las versiones a las ocho posiciones excéntricas de la mirada se 


exploran pidiendo al paciente que siga un objeto con la mirada, 
normalmente un boligrafo o una linterna de bolsillo (esta ultima 
tiene la ventaja de que los reflejos luminosos corneales ayudan 
a la valoracién). Se realiza un cover test en cada posicion de la 
mirada para confirmar si una foria se convierte en tropia o si 
el angulo de desviacion se ha incrementado, y se le pregunta 
al paciente si ve doble. También pueden provocarse versiones 
involuntarias como respuesta a un ruido o con la maniobra de 
la cabeza de mufieca en pacientes no colaboradores. 

Las ducciones se estudian si se observa disminucion de la moti- 
lidad ocular en uno 0 ambos ojos. Debe usarse una linterna de 


Sin foria horizontal 


Exoforia 


Esoforia 


Fig. 18.35 (A) Prueba de la varilla de Maddox; (B) aspecto de un punto de luz visto a través de la varilla de Maddox; 
(C) resultados posibles. 
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Fig. 18.36 Graduacién de la hipofuncién del recto lateral derecho. 


bolsillo y prestar especial atencién a la posicién de los reflejos 
corneales. Se tapa el otro ojo y se pide al paciente que siga la 
linterna hacia diversas posiciones de la mirada. Puede emplearse 
un sistema numérico sencillo, en el que o indica movimiento 
completo, y -1 a —4, grados crecientes de hipofuncion (fig. 18.36). 


Punto proximo de convergencia 


El punto préximo de convergencia (PPC) es el punto mas cercano 
en el que los ojos pueden mantener la fijacién binocular. Puede 
medirse con la regla de la RAF, que se apoya sobre las mejillas del 
paciente (fig. 18.37A). Se mueve lentamente una diana (fig. 18.37B) a 
lo largo de la regla hacia la nariz del paciente hasta que un ojo pierde 
la fijacion y se desvia hacia fuera (PPC objetivo). El PPC subjetivo 
es el punto en el que el paciente refiere que ve doble. Normalmente, 
el PPC debe ser menor de 10 cm sin hacer un esfuerzo excesivo. 


Punto proximo de acomodacion 


E] punto proximo de acomodacién (PPA) es el punto mas cercano 
en el que los ojos pueden mantener un enfoque nitido. También 
puede medirse con la regla de la RAF. El paciente fija en una linea 
de letras, que se le acerca lentamente hasta que se vuelve borrosa. 
La distancia a la que informa que esto ocurre se lee en la regla y 
marca el PPA. El PPA retrocede con la edad; cuando se aleja tanto 
que resulta dificil leer sin correccion dptica, existe presbicia. A los 
20 afios de edad, el PPA es de 8 cm, y hacia los 50 afios ha retroce- 
dido aproximadamente a unos 46 cm. También puede medirse la 


amplitud de acomodacién usando lentes concavas en pasos de 
0,5 D mientras el paciente fija una linea de Snellen 6/6 y dice cuando 
la vision se vuelve borrosa. 


Amplitudes fusionales 


Las amplitudes fusionales miden la eficacia de los movimientos de 
vergencia. Pueden explorarse con la barra de prismas o el sinopté- 
foro. Se colocan prismas de potencia creciente delante de un ojo, 
que realizard un movimiento de abduccién o aduccién (segtin que 
el prisma sea de base interna o externa), para mantener la fijacién 
bifoveal. Cuando se alcanza un prisma mayor que la amplitud de 
fusion, el paciente referira que ve doble o desviara un ojo en direc- 
cién opuesta, lo que indica el limite de la capacidad de vergencia. 


Prueba de diplopia postoperatoria 


Esta sencilla prueba es obligatoria antes de la cirugia de estrabismo 

en todos los pacientes no binoculares de mas de 7-8 afios de edad 

para valorar el riesgo de diplopia tras la intervencién. 

© Secolocan prismas correctores delante de un ojo (normalmente 
el ojo desviado) y se pide al paciente que fije en una diana jus- 
to enfrente con los ojos abiertos. Se incrementa lentamente 
la potencia de los prismas hasta que se haya hipercorregido 
claramente el angulo, y se pregunta al paciente si ve doble. 


| 


Fig. 18.37 (A) Regla de la RAF; (B) diana de convergencia. 
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© Si se mantiene la supresién durante toda la prueba, hay poco 
riesgo de diplopia tras la cirugia; sin embargo, en una exotropia 
consecutiva de 35 A, puede referirse diplopia a partir de las 30 
A, porque la correccién prismatica simula una esotropia. 

© La diplopia puede ser intermitente o constante, pero en cual- 
quier caso constituye una indicacion para realizar una prueba 
diagndéstica con toxina botulinica (v. mas adelante). 

© La diplopia no se limita a pacientes con buena AV en el ojo 
desviado. 

© La diplopia intratable tiene mala solucién. 


Graficas de Hess 


Las graficas de Hess facilitan el diagndstico y seguimiento de los 
pacientes con estrabismo inconcomitante, como la paralisis de un 
musculo extraocular (p. ej., paresia del III o IV par) o una limitacion 
mecanica 0 miopatica (p. ej., oftalmopatia tiroidea, fractura en 
estallido o miastenia grave). La grafica normalmente se lleva a 
cabo usando la pantalla de Lees o Hess, que permite registrar la 
posicién disociada de los ojos para medir la funcién de los mts- 
culos extraoculares. La informacién obtenida por la grafica de Hess 
debe valorarse en el contexto de otras pruebas, como el campo de 
VBU. El cover test con prismas también es muy util para valorar los 
estrabismos inconcomitantes. 


Pantalla de Hess 


La pantalla de Hess muestra un patron tangente sobre un fondo gris 
oscuro. Las luces rojas que pueden ser encendidas individualmente 
mediante un panal de control indican las posiciones cardinales de 
la mirada en un campo central (15° desde la posicién primaria) y 
un campo periférico (30°); cada cuadrado representa 5° de rotacion 
ocular. Los ojos se disocian mediante unas gafas reversibles con una 
lente roja, delante del ojo fijador, y otra verde, sobre el ojo no fijador. 
Se iluminan los puntos rojos de luz en posiciones seleccionadas 
de la pantalla. El paciente sujeta un puntero verde y se le pide que 
superponga la luz verde sobre cada luz roja que se vaya encendiendo. 
En la ortoforia, las dos luces deben estar mds 0 menos superpuestas 
en todas las posiciones de la mirada. Luego se le da la vuelta a las 
gafas y se repite el procedimiento. Existen programas informaticos 
que facilitan la realizacion de graficas de Hess usando una pantalla 
estandar de ordenador. 


Pantalla de Lees 


Este aparato (fig. 18.38) consta de dos pantallas de cristal opales- 
cente que forman un angulo recto entre si cuya bisectriz es un 
espejo plano de dos caras que disocia los ojos; cada ojo ve solo 
una de las dos pantallas. Cada pantalla tiene un patron tangente 
(proyeccién bidimensional de una superficie esférica) que solo 
aparece al encenderla. El paciente se coloca frente a la pantalla no 
iluminada y la cabeza apoyada en una mentonera. E] examinador 
indica con un puntero un punto en el patron tangente iluminado 
y el paciente coloca un puntero en la pantalla no iluminada, en la 
posiciodn en que crea que se superpone al punto marcado por el 
examinador. Este ilumina brevemente la pantalla no iluminada con 
un pedal para poder registrar la posicién del punto sefialada por el 
paciente. Cuando se ha completado el procedimiento para un ojo, se 
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Fig. 18.38 Pantalla de Lees. 


rota al paciente 90° para que quede frente a la pantalla previamente 
iluminada y se repite el procedimiento. 


Interpretacion 


La figura 18.39 muestra una grafica de Hess tipica de una paresia del 

recto lateral derecho reciente. 

© La grafica mas pequefia indica el ojo con el musculo parético 
(ojo derecho). 

© La grafica mayor indica el ojo con el musculo yugo hiperfun- 
cionante (ojo izquierdo). 

© La grafica mas pequefia mostrara la maxima restriccién en la 
principal direccion de accién del musculo parético (recto lateral 
derecho). 

© La grdafica mayor mostrara la maxima expansion en la direccién 
principal de accion del musculo yugo (recto medial izquierdo). 

© El grado de disparidad entre el punto marcado y la plantilla en 
cualquier posicién de la mirada da una estimacién del angulo 
de desviacion (cada cuadrado = 5°). 


Cambios con el tiempo 


Son caracteristicos los cambios en la grafica de Hess con el tiempo, 

y sirven tanto como indicador prondstico como para orientar el 

tratamiento. 

@ En la paralisis del recto superior derecho, la grafica de Hess mos- 
trara hipofuncion del musculo afectado con hiperfuncidn de su 
musculo yugo, el oblicuo inferior izquierdo (fig. 18.40A). Debi- 


do a la gran inconcomitancia de ambas graficas, el diagndstico 


RS Ol Ol RS 
RL RM RL 


Fig. 18.39 Grafica de Hess de una pardlisis reciente del recto 
lateral derecho. Ol = oblicuo inferior; OS = oblicuo superior; 
RI = recto inferior; RL = recto lateral; RM = recto medial; 
RS = recto superior. 
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Fig. 18.40 Grafica de Hess que muestra los cambios con 
el tiempo de una pardalisis del recto superior derecho. 
Ol = oblicuo inferior; OS = oblicuo superior; RI = recto 
inferior; RS = recto superior. 


es evidente. Si el musculo parético recupera su funcién, ambas 
graficas se normalizaran. 

© Lacontractura secundaria del antagonista ipsolateral (recto infe- 
rior derecho) se manifestara como hiperfuncion, que a su vez 
dara lugar a paralisis secundaria (inhibicional) del antagonista 
del musculo yugo (oblicuo superior izquierdo), lo que aparecera 
en la grafica como hipofuncion (fig. 18.40B). Esto puede llevar 
a la conclusion incorrecta de que el oblicuo superior izquierdo 
es el musculo primariamente parético. 

© Sipasa mas tiempo, las dos graficas se iran haciendo progresiva- 
mente mas concomitantes, hasta que sea imposible determinar 
qué musculo fue el inicialmente paralizado (fig. 18.40C). 


Ejemplos 


Las caracteristicas clinicas de las paralisis de los musculos extra- 
oculares se exponen en el capitulo 19. 
© Paralisis del III par izquierdo (fig. 18.41) 
o Elarea incluida en la grafica izquierda es mucho mas peque- 
fia que en la derecha. 


© Exotropia izquierda; obsérvese que los puntos de fijacién 
en las graficas internas de ambos ojos estan desviados 
lateralmente. La desviacion es mayor en la grafica derecha 
(cuando fija el ojo izquierdo), lo que indica que la desviacion 
secundaria es mayor que la primaria, como es tipico en el 
estrabismo paralitico. 

© La grafica izquierda muestra hipofuncién de todos los mts- 
culos salvo el recto lateral. 

© La grafica derecha muestra hiperfuncion de todos los mts- 
culos excepto el recto medial y el recto inferior, los «yugos» 
de los musculos respetados. 

© Elangulo primario de desviacién (fijando con el ojo derecho; 
FD) en posicién primaria es -20° y D/I 10°. 

© Elangulo secundario (fijando el ojo izquierdo; FI) es de -28° 
y D/1 12°. 

o En la paralisis del recto inferior, la funcién del musculo 
oblicuo superior solo puede valorarse examinando la intor- 
sion al intentar la depresién. La mejor forma de hacerlo es 
observando una referencia conjuntival en la lampara de 
hendidura. 

© Pardlisis adquirida del IV par reciente (fig. 18.42) 

© La grafica derecha es menor que la izquierda. 

© La grafica derecha muestra hipofuncién del oblicuo superior 
e hiperfuncion del oblicuo inferior. 

© La grafica izquierda muestra hiperfuncion del recto inferior 
e hipofuncion (pardlisis inhibicional) del recto superior. 

oO La desviacion primaria (FI) es D/I 8°; la desviacién secun- 
daria (FD) es D/I 17°. 

© Pardlisis congénita del IV par derecho (fig. 18.43) 

oO No hay diferencias en el tamazfio global de las graficas. 

© Desviacion primaria y secundaria igual a D/I 4°. 

© Hipertropia derecha; obsérvese que el punto de fijacién de la 
parte interna de la grafica derecha esta desviado hacia arriba, 
y en la grafica izquierda hacia abajo. 

© Lahipertropia aumenta en levoversién y disminuye en dex- 
troversion. 

© La grafica derecha muestra hipofuncion del oblicuo superior 
e hiperfuncion del oblicuo inferior. 

© La grafica izquierda muestra hiperfuncion del recto inferior 
e hipofuncion (pardlisis inhibicional) del recto superior. 

© Pardlisis del VI par derecho (fig. 18.44) 

© La grafica derecha es mas pequefia que la izquierda. 

© Esotropia derecha; obsérvese que el punto fijacin en la parte 
interna de la grafica derecha esta desviado nasalmente. 

© La grafica derecha muestra acusada hipofuncion del recto 
lateral y leve hiperfuncidn del recto medial. 

© La grafica izquierda muestra clara hiperfuncion del recto 
medial. 

© Elangulo primario (FI) es +15°, y el Angulo secundario (FD), 
+20°. 

oO Noseha desarrollado todavia pardlisis inhibicional del recto 
lateral izquierdo. 


Refraccion y oftalmoscopia 


La oftalmoscopia con midriasis es obligatoria ante un cuadro de 
estrabismo, sobre todo para descartar que cualquier patologia ocular 
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Fig. 18.41 Grafica de Hess de una pardalisis del Ill par izquierdo. 
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Fig. 18.42 Grafica de Hess de una pardlisis adquirida del IV par derecho reciente. 
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Fig. 18.43 Grafica de Hess de una pardlisis congénita del IV par derecho. 
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Fig. 18.44 Grafica de Hess de una paralisis del VI par derecho. 
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subyacente, como cicatrizacién macular, hipoplasia de la papila optica 
o retinoblastoma, sea la causa de la desviacién, aunque generalmente 
el estrabismo es secundario a algtin defecto de refraccidn, y puede 
asociarse a hipermetropia, astigmatismo, anisometropia y miopia. 


Cicloplejia 


El defecto de refraccién que con mas frecuencia causa estrabismo es 
la hipermetropia. Para medirla correctamente, debe paralizarse por 
completo el musculo ciliar (cicloplejia), neutralizando la acomoda- 
cién, que puede enmascararla. En un nifio pequefio, debe evitarse 
el riesgo de ambliopia por penalizacién induciendo siempre la 
cicloplejia en ambos ojos a la vez, sobre todo si se emplea atropina. 
© Ciclopentolato (al 0,5% en menores de 6 meses y al 1% a partir 
de esa edad). Una gota, repetida a los 5 min, suele provocar 
cicloplejia maxima al cabo de 30 min, de manera que la acomo- 
dacién se recupera después de 2-3 h y la midriasis desaparece 
alas 24h. Para comprobar que existe una cicloplejia completa, 
puede compararse la refraccién retinoscépica con el paciente 
fijando de lejos y luego de cerca. El uso de un anestésico topico 
bien tolerado como la proximetacaina antes de instilar el ciclo- 
pentolato puede evitar la irritacion ocular y el lagrimeo reflejo, 
consiguiendo asi que se retenga mejor el ciclopentolato en el 
saco conjuntival y que produzca una cicloplejia eficaz. 
© La atropina (al 0,5% en menores de 12 meses y al 1% a par- 
tir de esa edad) tiene un efecto ciclopléjico algo mas potente 
que el ciclopentolato. Esta diferencia resulta por lo general 
clinicamente insignificante, pero puede ser util en casos como 
hipermetropia alta o iris muy pigmentados. Como la cicloplejia 
se instaura mas despacio, puede darsele a los padres la atropina 
topica en colirio o pomada para que se la pongan al nifio en 
casa dos veces al dia durante 1-3 dias antes de la cita (pero no 
el dia del examen) en ambos ojos; las gotas son mas faciles de 
instilar, pero hay menos riesgo de sobredosis con la pomada. Se 
debe suspender la administracion de atropina si hay signos de 
toxicidad general, como enrojecimiento, fiebre o intranquilidad, 
y consultar urgentemente. Los efectos visuales pueden perdurar 
hasta 2 semanas. 


Cambios de la refraccion con la edad 
en la infancia 


Como la refraccién cambia con la edad, es importante compro- 
barla en los pacientes con estrabismo al menos una vez al afio, y 
mas a menudo en nifios pequefios y si la agudeza esta reducida. Al 
nacer, la mayoria de los bebés son hipermétropes. Después de los 
2 afios, puede haber un aumento de la hipermetropia y un descenso 
del astigmatismo. La hipermetropia puede seguir creciendo hasta 
alrededor de los 6 afios, y permanece estable entre los 6 y 8 afios, 
para luego reducirse. 


Cuando prescribir gafas 


La mayoria de los nifios tienen hipermetropia leve (1-3 D). Hay 

indicios de que la correccién completa de la hipermetropia en un 

nifio normal puede reducir la emetropizacion fisioldgica. 

© Hipermetropia. En general no debe corregirse por debajo de 
4D de hipermetropia en un nifo sin estrabismo, a menos que 


tenga problemas de vision cercana. Si la hipermetropia es mayor, 
suelen corregirse dos tercios de ella. Sin embargo, en presencia 
de esotropia, debe prescribirse la correccion ciclopléjica com- 
pleta, incluso en menores de 2 afios. 

© Astigmatismo. Probablemente deben mandarse los cilindros 
de 1,5 D o mayores, sobre todo si hay anisometropia a partir de 
los 18 meses de edad. 

© Miopia. La necesidad de corregir depende de la edad del nifio. 
En menores de 2 afios, deben corregirse las miopias de -5 D o 
mas; entre los 2 y 4 afios, a partir de -3 D. Los nifios mayores 
deben llevar correccién de miopias incluso menores para que 
tengan vision nitida de lejos. La hipocorreccion y las gafas bifo- 
cales podrian retrasar la progresion de la miopia, aunque esta 
cuestién sigue investigandose. 

© Anisometropia. Después de los 3 afios de edad, debe pres- 
cribirse toda la diferencia de refraccién entre ambos ojos si esta 
es mayor de 1 D, con correccién hipermetrdpica completa en 
caso de estrabismo. 


SEUDOESTRABISMO 


El seudoestrabismo es la impresi6n clinica de que existe una des- 

viacion ocular cuando en realidad no la hay. 

@ Elepicanto puede simular una esotropia (fig. 18.45A). 

© Distancia pupilar anormal; si es corta, puede simular una 
esotropia, y si es ancha, una exotropia (fig. 18.45B). 


Fig. 18.45 Seudoestrabismo. (A) Epicanto acusado que simula 
una esotropia; (B) distancia interpupilar ancha que simula una 
exotropia. 
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@ El Angulo k es el Angulo entre los ejes visual y anatomico 
(pupilar). 
o Normalmente, la fovea esta situada temporalmente res- 


pecto al centro anatémico del polo posterior. Los ojos, por 
tanto, estan ligeramente abducidos para conseguir la fijacion 
bifoveal, y una luz proyectada sobre la cérnea producira un 
reflejo ligeramente nasal al centro de la cornea en ambos ojos 


(fig. 18.46A). Esto se llama «angulo kK positivo». 


Eje anatémico Eje visual 


Fig. 18.46 Angulo «. (A) Normal; (B) positivo, simulando 
una exotropia; (C) negativo, simulando una esotropia. 


© Un angulo k muy positivo (p. ej., por desplazamiento 
temporal de la macula) puede causar una seudoexotropia 
(fig. 18.46B). 

© El angulo « es negativo cuando la fovea esta situada nasal- 
mente en el polo posterior (p. ej., miopia magna). En esta 
situacion, el reflejo corneal se situa temporalmente res- 
pecto al centro de la cornea y puede simular una esotropia 
(fig. 18.46C). 


HETEROFORIA 


La heteroforia puede manifestarse clinicamente con sintomas visua- 


les asociados cuando las amplitudes fusionales son insuficientes 
para mantener el alineamiento, sobre todo en épocas de estrés 0 
debilidad general. 
© Signos. Tanto la esoforia como la exoforia pueden clasificarse 
segun a qué distancia el Angulo es mayor; respectivamente, 
exceso o insuficiencia de convergencia, insuficiencia 0 exceso 
de divergencia y cuadros mixtos. 
© Tratamiento 
© El tratamiento ortdptico es especialmente util en la exoforia 
con insuficiencia de convergencia. 
oO Debe corregirse cualquier defecto de refraccién significativo. 
© Los sintomas pueden aliviarse usando transitoriamente unos 
prismas adhesivos de Fresnel que luego pueden tallarse en las 
gafas (normalmente 10-12 A como maximo, divididas entre 
ambos ojos). 
© Enocasiones puede precisarse cirugia para desviaciones mas 
grandes. 


ANOMALIAS DE LAS VERGENCIAS 


Insuficiencia de convergencia 


La insuficiencia de convergencia (IC) afecta tipicamente a indivi- 

duos con grandes demandas visuales de cerca, como estudiantes. 

© Signos. El PPC esta reducido con independencia de cualquier 
heteroforia. 

© El] tratamiento se basa en ejercicios ortépticos para normalizar el 
punto préximo y aumentar las amplitudes fusionales. Con un buen 
cumplimiento, los sintomas desapareceran tras pocas semanas, 
pero, si persisten, pueden tratarse con prismas de base interna. 

@ A veces se acompafia de insuficiencia de acomodaci6n (IA). 
Puede ser idiopatica (primaria) o posvirica, y afecta tipicamente 
a nifios en edad escolar. Se prescribird la minima correccién que 
permita una vision nitida para leer, aunque a menudo es dificil 
suprimirla. 


Insuficiencia de divergencia 


La paresia o paralisis de la divergencia es un trastorno raro que 
se asocia tipicamente a enfermedades neuroldégicas subyacentes, 
como tumores intracraneales, accidentes cerebrovasculares y trau- 
matismos craneoencefalicos. Puede presentarse a cualquier edad 
y resultar dificil de diferenciar de una paralisis del VI par, pero es 
principalmente una esodesviacion concomitante con amplitudes 
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Fig. 18.47 (A) Espasmo del reflejo de proximidad precipitado 
al explorar los movimientos oculares; (B) esotropia derecha 
y miosis. 


fusionales reducidas o ausentes. Es dificil de tratar; los prismas son 
la mejor opcién. 


Insuficiencia del reflejo de proximidad 


© La paresia del reflejo de proximidad se presenta como una 
insuficiencia doble de convergencia y acomodacién. Puede verse 
midriasis al intentar la fijacion de cerca. El tratamiento consiste 
en gafas de lectura, prismas de base interna y posiblemente 
toxina botulinica (los ejercicios ortépticos no son eficaces). Es 
dificil de eliminar. 

© La paralisis completa en la que no puede iniciarse la convergen- 
cia o la acomodacién puede ser de origen funcional, deberse a 
enfermedad mesencefalica o aparecer después de traumatismos 
craneales; puede recuperarse. 


Espasmo del reflejo de proximidad 


El espasmo del reflejo de proximidad es un trastorno funcional 
que afecta a pacientes de todas las edades (sobre todo mujeres). Se 
presenta con diplopia, vision borrosa y cefaleas. 
@ Signos 
© Esotropia, seudomiopia y miosis. 
oO El espasmo puede desencadenarse al examinar los movi- 
mientos oculares (fig. 18.47A). 
© La observacién de la miosis es clave para el diagnéstico 
(fig. 18.47B). 
© Larefraccion con y sin cicloplejia confirma la seudomiopia, 
que no debe corregirse 6pticamente. 
e El tratamiento consiste en tranquilizar al paciente y aconsejarle 
que suspenda toda actividad que desencadene esta respuesta. 
Si persiste, se prescribird atropina y gafas para cerca, aunque es 
dificil abandonar mas adelante el tratamiento sin recurrencias. 
Los pacientes suelen conseguir llevar una vida relativamente 
normal a pesar de los sintomas. 


Estrabismo 


ESOTROPIA 


La esotropia (estrabismo convergente manifiesto) puede ser conco- 
mitante o inconcomitante. En la esotropia concomitante, la varia- 
bilidad del angulo de desviacién no excede las 5 A en las diferentes 
posiciones de la mirada. En una desviacién inconcomitante, el 


Angulo cambia segtin la posicidn de la mirada debido a inervacion 
anomala o restriccion. Esta seccién se ocupa tnicamente de la eso- 
tropia concomitante. En la tabla 18.1 se muestra una clasificacién 
de la esotropia; no obstante, todos los estrabismos son diferentes y 
no siempre encajan en una categoria. Por ejemplo, una microtropia 
puede verse en varias otras categorias. Es mas importante enten- 
der el papel desempefiado por la funcién binocular, el defecto de 
refraccion y la acomodacion en la fisiopatologia de cada estrabismo 
y ajustar el tratamiento a estos datos. 


Esotropia de comienzo precoz 


Hasta los 4 meses de vida son normales episodios ocasionales de 
convergencia, pero posteriormente la falta de alineacion ocular 
se considera patologica. La esotropia de comienzo precoz (esotropia 
congénita, esotropia esencial del lactante) es una esotropia idiopa- 
tica que aparece en los primeros 6 meses de vida en un bebé por lo 
demas sano, sin defecto de refraccion significativo ni limitacion de 
los movimientos oculares. 


Signos 


e@ El angulo suele ser bastante grande (> 30 A) y estable. 

@ La mayoria de los nifios tienen fijacién alternante en posicion 
primaria (fig. 18.48). 

@ Hay fijacion cruzada en la mirada lateral, de modo que el nifio 
usa el ojo izquierdo en la mirada a la derecha (fig. 18.49A) y el 
ojo derecho al mirar a la izquierda (fig. 18.49B). Esta fijacion 
cruzada puede confundirse con un déficit de abduccién bilate- 
ral, como en la paralisis bilateral del VI par. 


Tabla 18.1 Clasificacion de la esotropia 


Acomodativa 


e Refractiva 

e Acomodativa pura 

e Parcialmente acomodativa 
e No refractiva 

e Con exceso de convergencia 

e Con insuficiencia de acomodaci6n 
e Mixta 


No acomodativa 
e 


De comienzo precoz (congénita, esencial del lactante) 
Microtropia 
e Basica 
e Exceso de convergencia 
e Espasmo de convergencia 
e Insuficiencia de divergencia 
e Pardalisis de divergencia 
e Sensorial 
e Consecutiva 
De comienzo agudo 
Ciclica 
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nistagmo, en el que la convergencia atenua un nistagmo hori- 
zontal, y la limitacion mecanica de los movimientos oculares, 
como en los sindromes de Duane y Mébius o el estrabismo 
fijo. 


Tratamiento inicial 


El alineamiento ocular precoz es la mejor forma de desarrollar 
cierto grado de funcién binocular. Idealmente, los ojos deben estar 
alineados quirurgicamente antes de los 12 meses, y como muy tarde 
antes de los 2 afios, pero solo tras haber corregido la ambliopia y 
cualquier defecto de refraccion significativo. 

© La operacion inicial puede ser el retroceso de ambos rectos media- 


les o una intervencion unilateral de retroceso del recto medial 
con resecci6n del recto lateral. Los angulos muy grandes pueden 
requerir retrocesos de 6,5 mm o mas. También hay que ocuparse 
de una posible hiperfuncion del oblicuo inferior significativa 
asociada. 

© Un objetivo aceptable es conseguir una desviacién no superior 
a1o A, acompafiada de fusién periférica y supresién central 


Fig. 18.48 Fijacion alternante en la esotropia de comienzo 
precoz. (A) Fijaci6n con el ojo derecho; (B) fijacién con el ojo 
izquierdo. 

(Por cortesia de J. Yanguela.) 


© Normalmente puede demostrarse la abduccion, bien con la 
maniobra de cabeza de mufieca o rotando al nifio. 

© Sino se consigue, la oclusién monocular durante unas horas a 
menudo pondra de manifiesto la capacidad de abducir el otro 
ojo. 

@ El nistagmo suele ser horizontal. 

@ El nistagmo latente (NL) solo se ve cuando se tapa un ojo y la 
fase rapida bate hacia el lado del ojo fijador. Esto quiere decir 
que la direccion de la fase rapida se invierte segtin qué ojo se 
ocluya. 

@ EINL manifiesto (NLM) es similar, salvo porque hay nistagmo 
con ambos ojos abiertos, aunque su amplitud aumenta al tapar 
uno. 

@ El defecto de refraccion suele ser normal para la edad del nifio 
(alrededor de +1a +2 D). 

Hay asimetria del nistagmo optocinético. 

@ Puede haber hiperfuncién del oblicuo inferior desde el principio 
o aparecer mas tarde (v. fig. 18.51). 

@ Aparecera desviacién vertical disociada (DVD) en el 80% de los 
casos hacia los 3 afios (v. fig. 18.52). 

© En el diagnostico diferencial se incluyen la pardlisis congé- 


Fig. 18.49 Fijacion cruzada en la esotropfa de comienzo 


precoz. (A) Fijacién izquierda en la mirada a la derecha; 
nita bilateral del VI par, la esotropia secundaria (sensorial) (B) fijaci6n derecha en la mirada a la izquierda. 


por alguna enfermedad organica, el sindrome de bloqueo del _(Por cortesia de R. Bates.) 
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Fig. 18.50 Esotropia de comienzo precoz. (A) Antes de la 
cirugia; (B) después de la cirugia. 


(fig. 18.50). Este pequefio angulo residual de estrabismo a menu- 
do es estable, incluso aunque no se consiga fusion bifoveal. 


Tratamiento posterior 


© La hipocorreccion puede obligar a retroceder mas los rectos 
mediales, resecar uno de los rectos laterales u operar el otro ojo, 
segtin cual haya sido la intervencion inicial. 

@ Puede aparecer mas adelante hiperfuncién del oblicuo infe- 
rior, por lo general hacia los 2 afios (fig. 18.51). Por eso hay 
que advertir a los padres de la posibilidad de reintervencién 
a pesar de un buen resultado inicial. Aunque al principio es 
unilateral, a menudo se vuelve bilateral antes de 6 meses. Los 
procedimientos de debilitamiento del oblicuo inferior pueden 
consistir en desinsercién, retroceso 0 miectomia. 

© LaDVD (fig. 18.52) se caracteriza por la deriva de un ojo hacia 
arriba con exciclorrotacion (extorsién) al taparlo o espontanea- 
mente en periodos de falta de atencion visual. Cuando se retira 
el oclusor, el ojo afectado bajara sin un descenso correspondien- 
te del otro ojo. Suele ser bilateral. El tratamiento quirurgico esta 
indicado por razones estéticas; las opciones son el retroceso del 
recto superior con o sin suturas de fijacion posterior y la trans- 
posicién anterior del oblicuo inferior. 

© Aparece ambliopia mas adelante en alrededor del 50% de los 
casos, porque a menudo habra preferencia de fijacion unilateral 
tras la operacion. 

© Debe sospecharse un elemento acomodativo si vuelven a con- 
verger los ojos que estaban inicialmente derechos 0 casi. Por eso 
son importantes las refracciones periddicas. 


Fig. 18.51 Hiperfuncidn del oblicuo inferior bilateral. (A) Ojos 
derechos en posici6n primaria; (B) hiperfunci6n del oblicuo 
inferior izquierdo en la mirada a la derecha; (C) hiperfuncién 
del oblicuo inferior derecho en la mirada a la izquierda. 


Fig. 18.52 Desviaci6n vertical disociada. (A) Ojos derechos en 
posicién primaria; (B) deriva hacia arriba del ojo izquierdo 
bajo el oclusor; (C) deriva hacia arriba del ojo derecho bajo 
el oclusor. 
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En la visién cercana intervienen tanto la acomodacién como la 
convergencia. La acomodacién es el proceso mediante el que el 
ojo enfoca un objeto cercano alterando la curvatura del cristalino. 
Simultaneamente convergen los ojos, para poder fijar bifovealmente 
en el objeto. Tanto la acomodacién como la convergencia depen- 
den cuantitativamente de la proximidad del objeto y guardan una 
relacién bastante constante entre ellas (cociente CA/A), como se ha 
descrito anteriormente. Las anomalias del cociente CA/A son una 
causa importante de ciertos tipos de esotropia. 


Esotropia acomodativa refractiva 


En este tipo de esotropia acomodativa, el cociente CA/A es nor- 
mal y la esotropia es la respuesta fisioldgica a una hipermetropia 
excesiva, normalmente entre +2 y +7 D. La considerable cantidad 
de acomodacién precisa para enfocar con nitidez incluso un objeto 
distante va acompanada de una cantidad proporcional de conver- 
gencia, que supera la amplitud de divergencia fusional del paciente. 
Como no puede controlarse, aparece un estrabismo convergente 
manifiesto. La magnitud de la desviacion varia poco (normal- 
mente < 10 A) entre lejos y cerca. La desviacion se presenta tipi- 
camente entre los 18 meses y los 3 afios de edad (rango desde los 
6 meses a los 7 afios). 
© La esotropia acomodativa pura se caracteriza por hiperme- 
tropia con esotropia cuando el defecto de refraccién no esta 
corregido (fig. 18.53A). La desviacion se elimina y hay VBU a 


todas las distancias tras corregir 6pticamente la hipermetropia 
(fig. 18.53B). 


Fig. 18.53 Esotropia acomodativa pura. (A) Esotropifa derecha 
sin gafas; (B) ojos derechos para cerca y lejos con gafas. 
(Por cortesia de J. Yangtela.) 


Fig. 18.54 Esotropia parcialmente acomodativa. (A) Esotropia 
derecha sin gafas; (B) el Angulo disminuye, pero no se 
elimina con gafas. 


© Laesotropia parcialmente acomodativa disminuye, pero no se 
elimina, con la correccion hipermetropica completa (fig. 18.54). 
Es frecuente la ambliopia, asi como la hipofuncion congénita de 
ambos oblicuos superiores. La mayoria de los casos muestran 
supresién del ojo desviado, pero también puede haber CRA, 
aunque de menor grado que en la microtropia. 


Esotropia acomodativa no refractiva 


En este tipo de esotropia acomodativa, el cociente CA/A es eleva- 
do, de modo que cada unidad de aumento de la acomodacion se 
acompafia de un aumento desproporcionadamente grande de la 
convergencia. Ocurre con independencia del defecto de refraccién, 
aunque a menudo existe hipermetropia. A continuaci6n se explican 
los diferentes subtipos. 
© Exceso de convergencia 
© Cociente CA/A elevado por aumento de la convergencia aco- 
modativa (la acomodacion es normal, pero la convergencia 
esta aumentada). 
© Punto proximo de acomodacién normal. 
O Ojos alineados con VBU para lejos (fig. 18.55A). 
© Esotropia de cerca, normalmente con supresion (fig. 18.55B). 
© Ojos derechos con bifocales (fig. 18.55C). 
© Exceso de convergencia hipoacomodativo 
© Cociente CA/A alto debido a menor acomodacion (la aco- 
modacion es débil, por lo que requiere mayor esfuerzo que 
produce hiperconvergencia). 
© Punto proximo de acomodacién remoto. 
© Ojos alineados con VBU para lejos. 
© Esotropia de cerca, normalmente con supresion. 
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Fig. 18.55 Esotropia por exceso de convergencia. (A) Ojos 
derechos para lejos; (B) esotropia derecha para cerca; 
(C) ojos derechos al mirar a través de los bifocales. 


Tratamiento 


@ Eltratamiento inicial es la correccién del defecto de refraccién. 


oO 


En nifios menores de 6 afios de edad, debe prescribirse toda 
la refraccién ciclopléjica encontrada en la retinoscopia, 
deduciendo solo la distancia de trabajo. En la esotropia 
acomodativa pura, esto controlara la desviacién tanto de 
lejos como de cerca. 

Después de los 8 afios de edad, la refraccion debe realizarse 
sin cicloplejia y prescribir la maxima lente «positiva» que 
pueda tolerarse (hipermetropia manifiesta). 

Para la esotropia por exceso de convergencia pueden pres- 
cribirse bifocales que descarguen la acomodacion (y, por tanto, 
la convergencia acomodativa); se mandara la adicién minima 
que consiga que el nifio pueda mantener la fijacién bifoveal 
y la alineacion ocular para cerca (v. fig. 18.55C). 

La forma mas satisfactoria de bifocales es el tipo ejecutivo, 
en el que la interseccién atraviesa el borde inferior de la 
pupila. La potencia del segmento inferior debe reducirse 
gradualmente y se eliminara en los primeros afios de la 
adolescencia. 

También se usaran bifocales en la esotropia hipoacomoda- 
tiva en la que el cociente CA/A no sea claramente excesivo, 
y hay posibilidades razonables de eliminar el bifocal con el 
tiempo. 


CAPITULO 


Estrabismo 


18 


oO Con mayores valores de dicho cociente, la cirugia es la mejor 


opcion a largo plazo. El prondstico final para la retirada total 
de gafas depende de la magnitud del cociente CA/A y del 
grado de hipermetropia y astigmatismo asociado. Las gafas 
pueden necesitarse solo para el trabajo de cerca. 

El objetivo de la cirugia es restaurar o mejorar la VBU, o bien 

mejorar el aspecto del estrabismo, de modo que no le cause 

problemas sociales al nifio. Debe plantearse solo si las gafas 
no corrigen completamente la desviacion y después de haber 
tratado intensivamente la ambliopia. 

© Se practicara el retroceso bilateral de rectos mediales en los 
pacientes en los que la desviacion para cerca sea mayor que 
para lejos. 

oO Sino hay diferencias significativas entre los angulos de lejos 
y cerca, y la vision es igual en ambos ojos, algunos autores 
prefieren la cirugia unilateral con retroceso de recto medial 
mas reseccién de recto lateral, mientras que otros son par- 
tidarios del retroceso bilateral de rectos mediales. 

© En los pacientes con ambliopia residual, la cirugia suele 
llevarse a cabo solo en el ojo ambliope. 

o En la esotropia parcialmente acomodiativa, la cirugia con 
fines estéticos se retrasara hasta que lo pida el nifio; asi se 
evitard una exotropia consecutiva precoz. Solo debe inten- 
tarse corregir el angulo residual presente con gafas. 

© La operacion inicial para la esotropia por exceso de con- 
vergencia suele ser un retroceso de ambos musculos rectos 
mediales, confiando en que la fusién evite una exotropia para 
lejos; algunos pacientes pueden presentar divergencia tras la 
cirugia y requerir una reintervencion. 

oO También pueden usarse suturas de fijacién posterior (ope- 
racién del hilo o Faden) en el recto medial como operacién 
primaria o en el caso de hipocorreccion tras un retroceso 
bimedial. 


Microtropia 


La microtropia es un estrabismo de pequefio Angulo (< 10 A). La 


cooperacion binocular en la microtropia es mayor que en la mayoria 


de las desviaciones manifiestas, y puede considerarse una descrip- 


cién del estado binocular mas que un diagnostico concreto. Puede 


ser primaria o secundaria, y esta ultima es consecuencia de la cirugia 


de estrabismo u otro tratamiento (p. ej., optico, como una esotropia 


acomodativa pura que con gafas se convierte en una microtropia mas 


que en una auténtica VBU bifoveal) para una desviacién mayor y en 


ocasiones de otras patologias. 


No suele causar sintomas a menos que vaya asociada a una 
heteroforia mal compensada. 

El pequefio angulo de desviacion manifiesta puede no ser facil- 
mente detectable con el cover test. 

Tiene una estrecha relacién con la anisometropia, especialmente 
hipermetropia o astigmatismo hipermetrdpico, con ambliopia 
(normalmente leve) del ojo mas ametrépico. 

Hay fusion motora normal, como se demuestra por la existencia 
de amplitudes fusionales. 

Hay CRA, con VBU anormal; existe fijacién monocular excén- 
trica a la fovea en el ojo desviado y un ESC, y suele haber este- 
reopsia, pero reducida. 
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Exotropia 


o En la microtropia con identidad, el punto usado para fijar 
por el ojo desviado (fijacién excéntrica monocular) se corres- 
ponde con la févea del ojo no desviado en condiciones de 
vision binocular (el angulo de anomalia en la CRA). Por 
tanto, en el cover test no hay movimiento del ojo desviado 
cuando retoma la fijacion monocular. 

o En la microtropia sin identidad, el punto de fijacion mono- 
cular del ojo desviado no se corresponde con la févea del 
ojo no desviado en visién binocular. Por eso se observa un 
pequefio movimiento del ojo desviado cuando asume la 
fijacidn monocular en el cover test. 

© La prueba del prisma de 4 A, comentada antes en este capitulo, 
es util para su valoracién. 


Tratamiento 


El tratamiento consiste en la correccién del defecto de refraccion y 
oclusiones para la ambliopia como sea pertinente; hay indicios de que 
a veces se consigue la normalizacion con un tratamiento intensivo. 
La mayoria de los pacientes se mantienen estables y sin sintomas. 


Otras esotropias 


Esotropia de cerca (exceso de convergencia 
no acomodativo) 


© Presentacién. Normalmente en nifios mayores y adultos jéve- 
nes. 

© Signos 
oO Ausencia de defecto de refraccion significativo. 
© Ortoforia o pequefia esoforia con VBU para lejos. 
o Esotropia de cerca, pero con cociente CA/A normal o bajo. 
© Punto préximo de acomodacién normal. 

© Tratamiento. Retroceso bilateral de rectos mediales. 


Esotropia de lejos 


Presentacion. En adultos jovenes sanos, a menudo miopes. 
@ Signos 
© Esotropia intermitente o constante de lejos. 
© Desviacion de cerca minima o ausente. 
o Abduccién bilateral normal. 
oO Pueden estar disminuidas las amplitudes de divergencia 
fusional. 
© Ausencia de enfermedades neuroldgicas. 
© Tratamiento. Prismas hasta la resolucion espontanea o cirugia 
en casos persistentes. 


Esotropia aguda (de comienzo tardio) 


@ Presentacién. Alrededor de los 5-6 afios de edad. 
@ Signos 
© Comienzo subito de diplopia y esotropia. 
© Movimientos oculares normales sin defecto de refraccién 
significativo. 
oO Debe excluirse una paralisis del VI par subyacente. 
© Tratamiento. Su objetivo es restablecer la VBU para evitar la 
supresion mediante prismas, toxina botulinica o cirugia. 


Esotropia secundaria (sensorial) 


La esotropia secundaria se debe a disminucion unilateral de AV 
que dificulta o impide la fusion, por causas como catarata, atrofia o 
hipoplasia Optica, cicatrizacion macular o retinoblastoma. Por eso 
es fundamental examinar el fondo de ojo con midriasis en todos 
los nifios con estrabismo. 


Esotropia consecutiva 


La esotropia consecutiva deriva de la hipercorreccién quirtirgica 
de una exotropia. Suele ocurrir tras la cirugia de la exotropia inter- 
mitente en nifios, y no debe permitirse que dure mas de 6 semanas 
sin una nueva intervencion. 


Esotropia ciclica 


La esotropia ciclica es una enfermedad muy rara caracterizada por 
esotropia manifiesta alternante con supresion y VBU, con episodios 
que duran tipicamente 24 h. La enfermedad puede persistir durante 
meses 0 ajfios, y el paciente termina sufriendo una esotropia cons- 
tante que requiere cirugia. 


Esotropia en la miopia magna 


Los pacientes con miopia magna pueden tener inestabilidad de las 
poleas musculares que estabilizan los musculos recto superior y 
recto lateral. Esto da lugar a desplazamiento nasal del recto supe- 
rior y desplazamiento inferior del recto lateral. Debe pensarse en 
este trastorno en los miopes magnos con esotropia adquirida. La 
RM es fundamental para el diagndstico. El tratamiento consiste en 
el plegamiento de los rectos superior y lateral con una sutura no 
reabsorbible. 


EXOTROPIA 


Exotropia constante (de comienzo 
precoz) 


© Presentacién. A menudo es congénita. 

© Signos 
© Refraccion normal. 
o Angulo grande y constante. 
© Puede haber DVD. 

© A menudo existen anomalias neuroldgicas, a diferencia de la 
esotropia del lactante. 

© Tratamiento. Principalmente quirtrgico mediante retroceso 
del recto lateral y reseccién del recto medial. 

© Diagndéstico diferencial. Con la exotropia secundaria, que 
puede ocultar una patologia ocular grave. 


Exotropia intermitente 


Diagnostico 


© Presentacién. Suele empezar hacia los 2 afios con exoforia que 
se descompensa a exotropia en condiciones de inatencion visual, 
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Fig. 18.56 Exotropia intermitente. (A) Ojos derechos la mayor 
parte del tiempo; (B) exotropia izquierda en condiciones de 
inatencidn visual o fatiga. 

(Por cortesia de M. Parulekar.) 


luces intensas (con cierre reflejo del ojo afectado), fatiga o mala 
salud. 

© Signos. Los ojos estan a veces alineados con VBU (fig. 18.56A), y 
en otros momentos muestran desviacién manifiesta y supresion 
(fig. 18.56B). El control del estrabismo varia seguin la distancia 
de fijacion y otros factores, como el grado de concentracion. 


Clasificacion 


e@ Exotropia para lejos, en la que el angulo de desviacién es mayor 
para lejos que para cerca y sigue incrementandose mas alla de 
los 6 m. Se distinguen dos formas: simulada y verdadera. 

oO Simulada (antes llamada «seudoexceso de divergencia»). 
Se asocia a un cociente CA/A elevado 0 a «fusién proximal 
tenaz» (FPT, convergencia fusional tonica que se relaja 
con la oclusién). El angulo de lejos inicialmente parece 
ser mayor que el de cerca, pero las desviaciones para lejos 
y cerca son similares si vuelve a medirse con el paciente 
mirando a través de lentes de +3 D (CA/A alto que con- 
trola la exodesviacién) o después de 30-60 min de oclusién 
monocular para relajar la FPT (en este caso con un cociente 
CA/A normal). 

© Verdadera. El angulo para cerca sigue siendo significativa- 
mente menor que el de lejos con las pruebas antes sefialadas. 

e@ Exotropia inespecifica, en la que el control del estrabismo y 
el Angulo de desviacion son similares para la fijacion de lejos y 
cerca. 

@ Exotropia de cerca, en la que la desviacién es mayor en la 
fijacion cercana. Suele ocurrir en nifios mayores y adultos y 
puede asociare a miopia adquirida o presbicia. 


Tratamiento 


© Lacorreccién con gafas en los pacientes miopes a veces consi- 
gue controlar la desviacion al estimular la acomodacion y, con 
ella, la convergencia. En ocasiones puede ser util la hiperco- 
rreccién midpica. 

© La oclusién a tiempo parcial del ojo no desviado puede mejo- 
rar el control en algunos pacientes, y los ejercicios ortdpticos 
pueden ser utiles en la exotropia de cerca. 

© Cirugia. Los pacientes con control eficaz y estable de su exo- 
tropia intermitente a menudo solo requieren observacién. La 
cirugia esta indicada si el control es malo o se deteriora pro- 
gresivamente. Suele preferirse el retroceso del recto lateral con 
reseccion del recto medial en un ojo, salvo en la verdadera 
exotropia de lejos, en la que es mas habitual el retroceso de 
ambos rectos laterales. Rara vez se elimina la exodesviacién por 
completo mediante cirugia. 


La exotropia secundaria (sensorial) es el resultado de una pérdida 
visual monocular o binocular por lesiones adquiridas, como catara- 
tas (fig. 18.57) u otras opacidades de medios. El tratamiento consiste 
en la correccion del déficit visual, en caso de que sea posible, seguido 
de cirugia muscular si es necesario. Una minoria de pacientes sufren 
diplopia intratable por ausencia de fusién, incluso cuando se res- 
taura una buena AV en ambos ojos y se realinean los ojos. 


La exotropia consecutiva aparece espontaneamente en un ojo 
ambliope o mas a menudo después de la correccién quirurgica de 
una endodesviacion. En la divergencia postoperatoria precoz debe 
pensarse en la posibilidad de un musculo deslizado. La mayoria de 
los pacientes que acuden son adultos preocupados por su imagen 
y el posible rechazo social, y pueden mejorar considerablemente 
mediante cirugia. Es necesario valorar detenidamente el riesgo de 
diplopia postoperatoria, aunque rara vez causa problemas graves. 
Alrededor del 75% de los pacientes siguen bien alineados 10 afios 
después de la cirugia, aunque puede haber recidivas. 


Fig. 18.57 Exotropia sensorial izquierda por catarata madura. 
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Las enfermedades por desnervacion craneal congénita (EDCC) o 
sindromes de disgenesia de la inervacién congénita constituyen 
un grupo de trastornos que anteriormente se creian debidos a 
fibrosis muscular, pero hoy en dia se sabe que estan produci- 
dos por alteraciones del desarrollo del tronco del encéfalo o 
los pares craneales, en la mayoria de los casos con una base 
genética identificable. En algunos de ellos hay manifestaciones 
generales asociadas. 


En el sindrome de retraccién de Duane (SRD) hay ausencia de 
inervacion del recto lateral por hipoplasia del nucleo del VI par, 
con inervacién andémala de este musculo por fibras del III par. La 
enfermedad a menudo es bilateral. Hasta la mitad de los pacientes 
tienen defectos generales asociados, como sordera, anomalias auri- 
culares externas, trastornos del habla y alteraciones esqueléticas. Se 
han identificado mutaciones en varios genes. Aproximadamente el 
10% de los casos son familiares. 


Cuadro clinico 


© Es tipico el giro de la cara, para obtener VBU en la posicién 
primaria y evitar la ambliopia. 
Restriccién completa o parcial de la abduccion. 

© = Restriccion de la aduccién, normalmente parcial. 
Retraccién del globo ocular en aduccidén, debido a la con- 
traccién simultanea de los rectos medial y lateral, con el consi- 
guiente estrechamiento de la hendidura palpebral. 

© Puede haber ascensos 0 descensos bruscos en aduccién; en 
ocasiones se deben a que un musculo recto lateral tenso resbala 
hacia arriba o abajo del ojo y produce un movimiento vertical 
andmalo. 

© Deficiencia de convergencia, en la que el ojo afectado per- 
manece fijo en posicién primaria mientras el ojo no afectado 
converge. 


Clasificacion (de Huber) 


© Tipo I, el mas frecuente, caracterizado por (fig. 18.58): 

© Limitacién o ausencia de abduccién. 

o Aduccién normal o minimamente limitada. 

o En posicién primaria, ojos alineados o esotropia leve. 
© Tipo II, el mas raro, caracterizado por: 

© Limitacién de aduccion. 

o Abduccién normal o minimamente limitada. 

o En posicién primaria, ojos alineados 0 exotropia leve. 
© Tipo III, caracterizado por (fig. 18.59): 

© Limitacion de abduccion y aduccién. 

o En posicién primaria, ojos alineados o esotropia leve. 

oO Enalgunos casos, se han vinculado variantes fenotipicas con 

genotipos diferentes. 
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Fig. 18.58 Sindrome de Duane de tipo | de Huber en 

una mujer de 68 anos. (A) Ojos derechos en posicién 
primaria; (B) limitaci6n grave de la abducci6n izquierda; 
(C) estrechamiento de la hendidura palpebral izquierda en 
aduccion. 


Tratamiento 


La mayoria de los pacientes con sindrome de Duane no precisan 

tratamiento quirurgico. 

@ Lamayoria de los nifios pequefios mantienen la VBU usando la 
PCC para contrarrestar la debilidad del recto lateral; la cirugia 
solo seria necesaria si hay indicios de pérdida de funcion bino- 
cular, como puede ser la desaparicion de la PCC. 

© En adultos o nifios de mas de 8 afios, la cirugia puede corregir 
una posicién de la cabeza que sea estéticamente inaceptable 
o cause molestias en el cuello. La cirugia también puede ser 
necesaria en caso de problemas estéticos por ascensos o des- 
censos bruscos 0 por retraccién ocular acusada. 

© Si hay ambliopia, suele deberse a anisometropia mas que al 
estrabismo. El retroceso de los rectos horizontales o la trans- 
posicion de los rectos verticales en uno 0 ambos ojos son las 
operaciones de eleccién. No debe resecarse el recto lateral del 
ojo afectado, ya que aumentaria la retraccién. 


booksmedicos.org 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacin es un delito. 


© 4 


Fig. 18.59 Sindrome de Duane de tipo Ill en un bebé. 

(A) Ojos derechos en posici6n primaria; (B) limitacién de la 
abduccidn izquierda con ensanchamiento de la hendidura 
palpebral izquierda; (C) gran limitaci6n de la aduccién 
izquierda con estrechamiento de la hendidura palpebral. 
(Por cortesia de K. Nischal.) 


El sindrome de Mobius es una enfermedad rara, normalmente 
esporadica, caracterizada por paralisis bilateral congénita no pro- 
gresiva del VI y VII pares craneales, debida al parecer a un trastorno 
del desarrollo del tronco del encéfalo. 
© Manifestaciones generales 
© Pardlisis facial bilateral, que suele ser asimétrica y a menudo 
incompleta, y da lugar a una cara inexpresiva (fig. 18.60A) y 
problemas de cierre palpebral (fig. 18.60B). 
oO También pueden verse afectados los V, VIH, X y XII pares 
craneales (fig. 18.60C). 
oO Puede haber anomalias de las extremidades y leve retraso 
mental. 
© Manifestaciones oculares 
© Pardlisis bilateral del VI par. 
© Pardalisis de la mirada horizontal (50%). 
© Ocasionalmente, paralisis del II y IV pares y ptosis. 


Fig. 18.60 Sindrome de Mobius. (A) Pardlisis facial bilateral 
con el tipico aspecto de la cara lisa e inexpresiva; (B) cierre 
palpebral defectuoso por pardalisis facial; (€) lengua atrdfica 
por pardlisis del nervio hipogloso. 

(Por cortesia de K. Nischal - figs. B y C.) 


booksmedicos.org 


765 


766 


La fibrosis congénita de los musculos extraoculares (FCMEO) es un 
raro trastorno no progresivo y normalmente autosémico dominante 
caracterizado por ptosis y oftalmoplejia externa restrictiva bilateral. 
Se han identificado numerosas formas, de las cuales la FCMEO1 es 
la mas comun, y existe considerable heterogeneidad genética; la 
FCMEO de tipo 1 se debe a mutaciones del gen KIF21A, que produce 
una proteina usada en el transporte intracelular que desempefia un 
papel clave en varios aspectos del desarrollo de los nervios craneales; 
histopatologicamente existe hipoplasia de la divisién superior del 
nervio motor ocular comun (III par). Tipicamente estan gravemente 
restringidos los movimientos verticales con incapacidad para elevar 
los ojos por encima del plano horizontal. 

En posicién primaria, cada ojo esta fijo por debajo de la horizon- 
tal unos 10°, con la correspondiente elevacién compensadora del 
menton. El grado de movimientos horizontales residuales es muy 
variable. A menudo existe ptosis (fig. 18.61). 


El estrabismo fijo es una enfermedad rara en la que ambos ojos estan 
fijos por fibrosis de los rectos mediales tensos (estrabismo conver- 
gente fijo; fig. 18.62A) o los rectos laterales (estrabismo divergente 
fijo; fig. 18.62B). Se han descrito formas congénitas y adquiridas. 


Actualmente se cree que el sindrome de sincinesia palpebroman- 
dibular de Marcus Gunn (v. capitulo 1) es una EDCC, al igual que 
la paralisis de la mirada horizontal con escoliosis, muchos casos 
de ptosis congénita, la pardlisis del IV par congénita y la paralisis 


facial congénita. 


Fig. 18.61 Fibrosis congénita de los musculos extraoculares; 
ptosis bilateral y estrabismo divergente. 
(Por cortesia de M. Parulekar.) 


Fig. 18.62 Estrabismo fijo. (A) Convergente; (B) divergente. 


El déficit de elevacion monocular (DEM), antes llamado «paralisis 
doble de elevadores», es una rara enfermedad esporadica que al 
menos en algunos casos puede considerarse dentro de las EDCC. 
Se cree que se manifiesta principalmente por un musculo recto 
inferior tenso 0 contraido o un musculo recto superior hipoplasico 
o ineficaz. Hay una marcada incapacidad para elevar un ojo por 
encima del plano horizontal, desde la abduccién hasta la aduccién 
(fig. 18.63), con ortoforia en posicién primaria en cerca de un tercio 
de los casos. A veces se acompaiia de elevacién del mentén. Puede 
ser util un prisma de base superior. 


El sindrome de Brown es una enfermedad que cursa con restric- 
cién mecanica, tipicamente del tendon del oblicuo superior. Suele 
ser congénito, pero en ocasiones es adquirido. Estudios recientes 
sugieren que al menos algunos casos congénitos deben incluirse 
dentro de las EDCC. 


Clasificacion 


© Congénito 
© Idiopatico. 
oO «Sindrome del clic congénito», en el que el tendén del obli- 
cuo superior no se desliza bien a través de la troclea. 
e@ Adquirido 
oO Traumatismo de la tréclea o el tendén del oblicuo superior. 
© Inflamacién del tendon, que puede deberse a artritis reuma- 
toide, pansinusitis 0 escleritis. 
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Fig. 18.63 Déficit monocular de elevaci6n derecho. 
(A) Elevaci6n defectuosa en abduccion; (B) en mirada superior; 
(C) y en aduccion. 


Diagnostico 


© Signos principales 
© Generalmente ojos alineados con VBU en posicion primaria 
(fig. 18.64A). 
© Limitacion de la elevacion en aduccion (fig. 18.64B). 
o Es frecuente la limitacion de la elevacion en la mirada supe- 
rior (fig. 18.64C). 
© Elevacién normal en abduccion (fig. 18.64D). 
oO Ausencia de hiperfuncién del oblicuo superior (fig. 18.64E). 
oO Prueba de duccién forzada positiva al elevar el globo ocular 
en aduccion. 
© Signos variables 
oO Descensos bruscos en aduccion. 
© Hipotropia en posicién primaria. 
o PCC con elevacion del mentén e inclinacién de la cabeza 
hacia el mismo lado (fig. 18.64F). 


Tratamiento 


© Los casos congénitos no suelen requerir tratamiento, ya que se 
mantiene la funcién binocular con una posicion de la cabeza 
aceptable. A menudo se observa mejoria espontanea hacia el 
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final de la primera década. El tratamiento estaria indicado si hay 


Estrabismo 


hipotropia significativa en posicién primaria, deterioro del con- 
trol o una posicion de la cabeza inaceptable. El procedimiento 
recomendado en los casos congénitos es el alargamiento del 
tendon del oblicuo superior. 

@ Adquirido. Si es posible, se tratara la causa. Cuando la etiologia 
es inflamatoria, algunos casos pueden mejorar con corticoides 
por via oral o en inyeccion junto a la tréclea. 


PATRONES ALFABETICOS 


Los patrones en «V» y «A» aparecen cuando son anormales las 


contribuciones relativas del recto superior y el oblicuo inferior a la 
elevacion, o del recto inferior y el oblicuo superior a la depresién, 
lo que altera el equilibrio de sus vectores horizontales en la mirada 
superior e inferior. También pueden deberse a anomalias de posicién 
de las poleas de los musculos rectos. Se exploran midiendo las des- 
viaciones horizontales en la posicion primaria y en la mirada hacia 
arriba y abajo. Pueden presentarse en desviaciones concomitantes 
0 inconcomitantes. 


Patron en «V» 


Se dice que hay un patrén en «V» cuando la diferencia del angulo 
entre la mirada superior e inferior es > 15 A. 


Causas 


© Hiperfuncidn del oblicuo inferior asociada a paralisis del 
IV par. 

© Hipofuncidn del oblicuo superior con la consiguiente hiperfun- 
cidn del oblicuo inferior, que aparece en la esotropia del lactante, 
asi como en otras esotropias infantiles. Los ojos a menudo estan 
derechos en la mirada superior y con una acusada esodesviacién 
en la mirada inferior. 

© Hipofuncion del recto superior. 
Sindrome de Brown. 

@ Anomalias craneofaciales con érbitas poco profundas e incli- 
nacion hacia abajo de las hendiduras palpebrales. 


Tratamiento 


Consiste en el debilitamiento del oblicuo inferior o el refuerzo del 

oblicuo superior cuando exista disfuncién de estos musculos. Si 

no hay disfuncion de los oblicuos, el tratamiento sera el siguiente: 

© Esotropia en «V» (fig. 18.65A). Puede tratarse mediante retro- 
ceso bilateral del recto medial con transposicién inferior de sus 
tendones. 

e@ Exotropia en «V» (fig. 18.65B). Puede tratarse mediante retro- 
ceso bilateral del recto lateral con transposici6n superior de sus 
tendones. 


Patron en «A» 


Un patron en «A» se considera significativo si la diferencia entre la 
mirada superior e inferior es => 10 A. Un problema especial puede 
ser la dificultad para leer si el paciente tiene vision binocular. 
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Fig. 18.64 Sindrome de Brown izquierdo. (A) Ojos derechos en posici6n primaria; (B) elevaci6n izquierda limitada en aducci6n; 
(C) elevaci6n izquierda limitada en la mirada superior; (D) elevacion izquierda normal en abducci6én; (E) ausencia de 
hiperfuncion del oblicuo inferior izquierdo; (F) elevacion del menton e inclinacién de la cabeza a la izquierda. 

(Por cortesia de K. Nischal.) 
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Fig. 18.65 Patron en «V». (A) Esotropia; (B) exotropia. 
(Por cortesia del Wilmer Eye Institute.) 


Causas 


© La hiperfuncién primaria del oblicuo superior suele asociarse 
a exodesviacién en posicién primaria de la mirada. 

© Hipofuncién o paralisis del oblicuo inferior con la consiguiente 
hiperfuncion del oblicuo superior. 

© Hipofuncidn del recto inferior. 


Tratamiento 


Los pacientes con disfuncién de los oblicuos se tratan mediante 

tenotomia del oblicuo superior. El tratamiento en los casos sin dis- 

funcién de los musculos oblicuos sera el siguiente: 

© Esotropia en «A» (fig. 18.66A). Se trata mediante retroceso 
bilateral del recto medial y transposicion hacia arriba de los 
tendones. 

e@ Exotropia en «A» (fig. 18.66B). Se trata mediante retroceso 
bilateral del recto lateral y transposicion hacia abajo de los 
tendones. 


Los principales objetivos de la cirugia de los musculos extraoculares 
son corregir una desalineacion para mejorar el aspecto estético y, si 
es posible, restaurar la VBU. La cirugia también puede servir para 


eliminar una posicién anormal de la cabeza y expandir o centrar el 

campo de VBU. Sin embargo, el primer paso en el tratamiento de 

los nifios con estrabismo sera la correccién de cualquier defecto 

de refraccion significativo y el tratamiento de la ambliopia. Una vez 

que se haya alcanzado la maxima agudeza posible en ambos ojos, 

se tratara quirurgicamente cualquier desviacién residual. Los tres 

tipos principales de operacion son: 

© Debilitamiento, para disminuir la fuerza de accidn de un mts- 
culo. 

© Reforzamiento, para potenciar la accién de un musculo. 
Operaciones de ajuste de vector, con el objetivo principal de 
alterar la direccion de accion de un musculo. 


Retroceso 


El retroceso relaja un musculo, alejandolo de su insercion. Puede 
realizarse sobre cualquier musculo, salvo el oblicuo superior. 
© Retroceso de un misculo recto 
© Se expone el musculo y se anudan dos suturas reabsorbibles 
a través de los cuartos externos del tendén. 
© Se desinserta el tendon de la esclera y se mide la cantidad de 


retroceso, que se marca sobre la esclera con un compas. 


Fig. 18.66 Patrén en «A». (A) Esotropia; (B) exotropia. 
(Por cortesia del Wilmer Eye Institute.) 
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Cirugia 


Fig. 18.67 Retroceso de un musculo recto horizontal. 


oO Elextremo desinsertado del musculo se sutura a la esclera 
a la distancia medida por detras de su insercién original 
(fig. 18.67). 

© Retroceso del oblicuo inferior 

oO Se expone el vientre muscular a través de una incisién en el 
fornix temporal inferior. 

oO Se pasa un gancho de estrabismo por detras del borde pos- 
terior del musculo, que debe visualizarse claramente. Hay 
que tener cuidado de enganchar el musculo sin alterar la 
capsula de Tenon y la grasa por detras. 

© Se pasa una sutura reabsorbible a través del borde anterior 
del musculo en su insercion y se anuda. 

© Se desinserta el musculo y el extremo seccionado se sutura 
a la esclera 3 mm por detras y temporal al borde temporal 
de la insercién del recto inferior (fig. 18.68). 


Desinsercion 


La desinsercién (o miectomia) consiste en separar un musculo de su 
insercion sin volver a anclarlo. Se usa, sobre todo, para debilitar un 
musculo oblicuo inferior hiperfuncionante, y la técnica es similar a 
la del retroceso, salvo que no se sutura el musculo. Muy ocasional- 
mente se realiza la desinsercién de un musculo recto muy contraido. 


Sutura de fijaci6n posterior 


El fundamento de esta operacion (del hilo o Faden) es suturar el 
vientre muscular a la esclera posterior para reducir la traccién de 
ese musculo en su campo de accién sin afectar al ojo en posicion 
primaria. La operacion de Faden puede realizarse sobre el recto 
medial para reducir la convergencia en una esotropia por exceso de 
convergencia, y sobre el recto superior para tratar la DVD. Cuando 
se trata la DVD, también puede ser necesario retroceder el mus- 
culo recto superior. El vientre muscular se ancla a continuacion a 


Fig. 18.68 Retroceso de un musculo oblicuo inferior. 


la esclera con una sutura no reabsorbible unos 12 mm por detras 
de su inserci6n. 


Operaciones de reforzamiento 


@ Lareseccién acorta un musculo para potenciar su efecto. Solo es 
aplicable a los musculos rectos y consta de los siguientes pasos: 
© Seexpone el musculo y se le pasan dos suturas reabsorbibles 

ala distancia medida por detras de su insercion. 
© Secorta el musculo por delante de estas suturas y el extremo 
seccionado se vuelve a fijar en la insercién original (fig. 18.69). 


Fig. 18.69 Reseccién de un musculo recto horizontal. 


booksmedicos.org 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


© El plegamiento de un musculo o su tendon suele reservarse para 
potenciar la accién del musculo oblicuo superior en la paralisis 
congénita del IV par. 

@ El avance de un musculo hacia el limbo puede usarse para 
reforzar la accién de un musculo recto previamente retrocedido. 


Transposicion 


La transposicién consiste en la recolocacién de uno o mas musculos 
extraoculares para reemplazar la accién de un musculo ausente o 
muy deficiente. La indicacién mas comun es la debilidad marcada 
del recto lateral por paralisis adquirida del VI par (fig. 18.70); otras 
indicaciones serian EDCC (p. ej., sindrome de Duane), patrones 
alfabéticos y DEM. Se han descrito diversas técnicas con los mus- 
culos rectos y oblicuos. 


Suturas ajustables 


Indicaciones 


Los resultados de la cirugia del estrabismo pueden mejorarse usando 
técnicas de suturas ajustables en los musculos rectos. Estan espe- 
cialmente indicadas si es esencial obtener un resultado preciso y 
cuando sean poco predecibles los resultados de operaciones mas 
convencionales, por ejemplo, en las desviaciones verticales adqui- 
ridas por miopatia tiroidea o tras una fractura en estallido del suelo 
de la orbita. Otras indicaciones serian paralisis del VI par, exotropia 
del adulto y reoperaciones en las que la cicatrizacién de los tejidos 
circundantes hace dificil predecir el resultado final. La principal 
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Fig. 18.70 Transposici6n de los musculos recto superior y 
recto inferior en una pardlisis del recto lateral. 
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contraindicacién es la imposibilidad de tolerar el ajuste de la sutura 
postoperatorio (p. ej., nifios pequefios). 


Técnica quirurgica 


© Se expone el musculo, se pasan las suturas y se desinserta el 
tendon de la esclera como en un retroceso del musculo recto. 

© Se pasan ambos cabos de la sutura de lado a lado por el mufién 
de la insercién. 

@ Se anuda una segunda sutura que se aprieta alrededor de la 
sutura muscular por delante de su salida del mufién (fig. 18.71A). 

© Se deja corto un cabo de la sutura y los dos extremos se unen 
formando una lazada (fig. 18.71B). 

© Se deja la conjuntiva sin cerrar. 


Ajuste postoperatorio 


Se lleva a cabo bajo anestesia topica, normalmente varias horas 

después de la cirugia cuando el paciente esté totalmente despierto. 

© Se comprueba si el alineamiento es satisfactorio. 

© Silos ojos estan bien alineados, se asegura la sutura muscular y 
se recortan los cabos. 

© Sise requiere mas retroceso, se desliza el lazo hacia delante a lo 
largo de la sutura muscular, para que se relaje mas el musculo 
retrocedido y se desplace posteriormente (fig. 18.71C). 

© Sise requiere menos retroceso, se tira de la sutura muscular hacia 
delante y se aprieta el nudo contra el mufién muscular (fig. 18.71D). 

© Una vez que el alineamiento sea satisfactorio, se asegura el nudo 
principal, se quita el nudo deslizante y se cierra la conjuntiva. 

© Se han descrito otras técnicas diversas. 


QUIMIODESNERVACION CON TOXINA 


BOTULINICA 


Puede inducirse la pardlisis transitoria de un musculo extraocular 


mediante la inyeccién de toxina botulinica con anestesia topica 
y control EMG. Tarda varios dias en hacer efecto, que suele ser 
maximo al cabo de 1-2 semanas tras la inyeccion, y generalmente se 
disipa hacia los 3 meses. Son raros los efectos secundarios, aunque 
alrededor del 5% de los pacientes pueden sufrir cierto grado de 
ptosis pasajera. Estas son las principales indicaciones: 
©@ Determinar el riesgo de diplopia postoperatoria. Por ejem- 
plo, en un adulto con un estrabismo divergente izquierdo 
consecutivo y supresién izquierda, la rectificacién de los ojos 
puede hacer menos eficaz la supresién, con la consiguiente 
diplopia. Sila prueba de diplopia postoperatoria corrigiendo el 
Angulo con prismas es negativa, el riesgo de vision doble tras la 
cirugia es muy bajo. Si la prueba es positiva, puede inyectarse 
toxina botulinica en el musculo recto lateral izquierdo para 
que los ojos se alineen o converjan y poder valorar el riesgo de 
diplopia al cabo de varias dias cuando los ojos estén derechos. 
Si aparece diplopia, el paciente podra decidir si resulta molesta. 
© Valorar la posibilidad de VBU en un paciente con un estrabis- 
mo manifiesto constante, al rectificar temporalmente los ojos. Si 
es conveniente, puede corregirse luego la desviacién quirtrgi- 
camente. Una pequefia proporcién de pacientes mantiene VBU 
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(9) Quimiodesnervacion con toxina botulinica 
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Fig. 18.71 Suturas ajustables (v. texto). 
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Fig. 18.72 Principios de la quimiodesnervacién con toxina 
botulinica en la paralisis del VI par izquierdo (v. texto). 
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mucho tiempo después de que se hayan disipado los efectos de 
la toxina botulinica. 

En la pardlisis del recto lateral, puede inyectarse toxina botu- 
linica en el recto medial ipsolateral para proporcionar alivio 
de los sintomas durante la recuperacién y ver si queda alguna 
accion del recto lateral cuando haya contractura del recto medial 
(fig. 18.72A). La pardlisis temporal del musculo causa relajacion, 
de modo que las fuerzas horizontales sobre el globo ocular estan 
mas equilibradas, lo que permite valorar mejor la funcion del 
recto lateral (fig. 18.72B). Puede realizarse un procedimiento 
similar en la pardlisis del IV par, inyectando en el oblicuo infe- 
rior ipsolateral o el recto inferior contralateral. 

Pacientes con desviacion estéticamente ostensible que se 
han sometido a multiples operaciones de estrabismo pueden 
tratarse mediante inyecciones repetidas de toxina botulinica, 
que pueden reducirse de frecuencia con el tiempo. 
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“2 Neurorradiologia 


7 facil de realizar, relativamente barata y rapida, pero, a diferencia de 
NEU RRADIOLOGIA la RM, expone al paciente a radiaciones ionizantes. 


Imagenes con contraste 


Tomografia computarizada 


El contraste yodado aumenta la sensibilidad y especificidad, pero 
esta contraindicado en pacientes alérgicos al yodo y aquellos con 


Fisica insuficiencia renal. No esta indicado usar contraste en hemorragias 
La tomografia computarizada (TC) obtiene, mediante rayos X, valo- agudas, lesiones dseas 0 para localizar cuerpos extrafios, ya que pue- 
res de densidad tisular con los que crea informaticamente imagenes de dificultar la visualizacion de estas estructuras de alta densidad. 
detalladas de cortes transversales. La densidad tisular se representa Indicaciones 

mediante una escala de grises, donde el blanco corresponde a la 

densidad maxima (p. ej., hueso), y el negro, a la minima (p. ej., ©® Traumatismos orbitarios, para detectar lesiones dseas como 
aire). Los modernos aparatos de TC pueden adquirir cortes mas fracturas (fig. 19.1A), sangre, herniacién de musculos extraocu- 
finos de mejor solucién espacial y con una duracién del examen lares al seno maxilar y enfisema quirurgico. 

mas corta, sin aumentar proporcionalmente la dosis de radiacién. © Evaluacion de los musculos extraoculares en la oftalmopatia 
Las imagenes se adquieren de forma axial, pero pueden verse en tiroidea (fig. 19.1B); la TC y la RM (v. a continuacién) tienen pro- 
cualquier plano gracias a la reconstruccién digital; esta informacion piedades complementarias a la hora de estudiar las orbitopatias. 
multiplanar puede ofrecer una resolucién anatémica superior a la © La afectacién ésea por tumores orbitarios se evalua mejor 
de la resonancia magnética (RM). La TC esta muy extendida y es mediante TC que con RM. 


Fig.19.1 Imagenes de TC. (A) Imagen coronal en la que se observan fracturas en estallido del suelo y la pared medial de la 6rbita 
izquierda con enfisema orbitario; (B) imagen axial que muestra agrandamiento bilateral de los musculos extraoculares y proptosis 
derecha; (C) imagen axial que presenta un hematoma parenquimatoso agudo en el I6bulo temporal derecho; (D) imagen axial que 
muestra intensa hemorragia subaracnoidea en las cisternas basilares y las cisuras de Silvio e interhemisférica. 

(Por cortesia de N. Sibtain - figs. A, C y D; A. Pearson - fig. B.) 
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© Celulitis orbitaria, para estudiar la extensidn intraorbitaria y 
la formacién de abscesos subperidsticos. 

© Deteccidn de calcificaciones, como en el meningioma y el 
retinoblastoma. 

© Deteccién de hemorragia cerebral (fig. 19.1C) o subaracnoidea 
aguda (fig. 19.1D), que es mas dificil de visualizar con RM en 
las primeras horas tras su aparicion. 

© Siesta contraindicada la RM (p. ej., cuerpo extrafio metalico). 


Resonancia magnética 


Fisica 

La RM se basa en el reordenamiento de nuicleos de hidrdgeno con 
carga positiva (protones) cuando los tejidos son expuestos a un 
pulso electromagnético corto. Al interrumpirse este, los nucleos 
retornan a sus posiciones normales y liberan parte de la energia 
absorbida. Este eco electromagnético puede captarse con receptores 
especiales. A diferencia de la TC, no somete al paciente a radiacion 
ionizante. Las sefiales se analizan y se muestran como imagenes de 
cortes transversales, que pueden ser axiales, coronales o sagitales. 


Secuencias basicas 


La ponderacion hace referencia a dos métodos de medir los tiempos 
de relajacion de los protones excitados cuando se desconecta el 
campo magnético. Los diversos tejidos corporales poseen tiem- 
pos de relajacién diferentes, de modo que un tejido dado puede 
ser ponderado en T1 0 en T2 (es decir, se visualizan mejor con 
este tipo particular de imagen). En la practica suelen realizarse ambos 
tipos de examenes. Es facil distinguir las imagenes de TC y de RM, 
porque el hueso se ve blanco en la TC, mientras que no destaca tan 
nitidamente en la RM. 
© Las imagenes ponderadas en T1 suelen ser 6ptimas para ver 
la anatomia normal. Son estructuras hipointensas (oscuras) el 
liquido cefalorraquideo (LCR) y el vitreo. Entre las estructuras 
hiperintensas (brillantes) se encuentran la grasa, la sangre, las 
sustancias de contraste y la melanina (figs. 19.2A y C). 
© Las imagenes ponderadas en T2, en las que el agua aparece 
hiperintensa, son utiles para observar cambios patoldgicos, ya 
que el edema tisular (p. ej., inflamacion) produce una sefial mas 
intensa que la del tejido circundante normal. El LCR y el vitreo 
son hiperintensos, porque tienen un alto contenido acuoso. Los 
vasos sanguineos se ven negros en las imagenes en T2 a menos 
que estén ocluidos (figs. 19.2B y D). 


Realce de imagenes 


© Elcontraste de gadolinio adquiere momento magnético cuan- 
do se coloca en un campo electromagnético. Si se administra 
por via intravenosa, permanece intravascular a menos que haya 
rotura de la barrera hematoencefalica. Solo se visualiza en las 
imagenes ponderadas en T1, en las que las lesiones realzadas 
como tumores y areas de inflamacién aparecen intensas. Lo ideal 
es realizar la RM antes (fig. 19.3A) y después (fig. 19.3B) de la 
administracion de gadolinio en la mayoria de las indicaciones 
clinicas. También pueden emplearse bobinas especiales cefalicas 
o superficiales para mejorar la definicién espacial de la imagen. 
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Los efectos adversos del gadolinio son infrecuentes y, por lo 
general, relativamente leves. 
© Las técnicas de supresién de grasa son utiles para el estudio de 
la orbita, debido a que la intensa sefial de la grasa orbitaria en las 
imagenes convencionales ponderadas en Ti a menudo oculta otros 
contenidos orbitarios. La supresion de grasa elimina esta sefial 
intensa y define mejor las estructuras normales (nervio dptico y 
musculos extraoculares), asi como tumores, lesiones inflamatorias 
y malformaciones vasculares. Los dos tipos de secuencias con 
supresion de grasa empleadas en radiologia orbitaria son: 
© La saturacién de grasa en T1 con gadolinio permite realzar 
areas sospechosas con otras técnicas, por ejemplo, supri- 
miendo la sefial de la grasa orbitaria para visualizar lesiones 
de la vaina del nervio dptico (figs. 19.3C y D). 

© La secuencia STIR (recuperacién de inversion tau corta) 
es ideal para detectar lesiones intrinsecas del nervio 6ptico 
intraorbitario (p. ej., neuritis dptica; fig. 19.3E). Las imagenes 
STIR se caracterizan por una sefial muy baja de la grasa, pero 
conservan una sefial intensa del agua. 

@ Las secuencias FLAIR (recuperacion de inversién con ate- 
nuacion de liquido) suprimen la sefial intensa del LCR en las 
imagenes ponderadas en T2 y permiten una mejor visualizacion 
de los tejidos patolégicos adyacentes como placas periven- 
triculares de desmielinizacién (fig. 19.3F). 

© DWI/ADC (diffusion-weighted imaging/apparent diffusion 
coefficient: imagenes ponderadas en difusion y coeficiente de 
difusién aparente). Las secuencias DWI miden la aberracién en 
el tipico movimiento browniano del agua libre; es una técnica 
util en los accidentes vasculares isquémicos para identificar 
alteraciones en fases muy precoces -a los pocos minutos- y 
para distinguir la lesion isquémica reversible con tratamiento 
del dafio irreversible en el que el tratamiento (p. ej., con un 
trombolitico) probablemente no sera eficaz. 

@ FIESTA y CISS (fast imaging employing steady-state acquisition: 
imagen rapida empleando adquisicién en estado estable, y cons- 
tructive interference in steady-state: interferencia constructiva 
en estado estable) son nuevas secuencias de alta resolucion. En 
neuroftalmologia pueden ser especialmente ttiles en el estudio 
de las pardlisis de los pares craneales. 


Limitaciones 


El hueso se ve negro y no se obtienen imagenes directas de él. 
No detecta hemorragias recientes, por lo que la RM no esta indi- 
cada en pacientes con sospecha de sangrado intracraneal agudo. 

© No puede usarse en pacientes con cuerpos extrafios metalicos 
(p. ej., marcapasos, cuerpo extrafio intraocular y clips de aneu- 
risma ferromagnéticos). 

© Se requiere bastante colaboracién del paciente, que debe per- 
manecer inmovil; es mal tolerada por pacientes claustrofébicos, 
ya que implica estar tumbado en un espacio cerrado durante 
muchos minutos. 


Indicaciones neuroftalmologicas 


La RM es la técnica de eleccion para las lesiones de las vias visuales. 
© Elnervio 6ptico se visualiza mejor en las imagenes STIR coro- 
nales y en las imagenes coronales y axiales en T1 con saturacion 
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Fig.19.2 Imagenes de RM. (A) Imagen coronal potenciada en T1 a través del globo ocular en la que el vitreo es hipointenso 
(oscuro), y la grasa orbitaria, hiperintensa (clara); (B) imagen axial potenciada en T2 en la que el vitreo y el liquido 
cefalorraquideo (LCR) son hiperintensos; (C) imagen sagital de la linea media potenciada en T1 a través del cerebro 

en la que el LCR dentro del tercer ventriculo se ve hipointenso; (D) imagen axial potenciada en T2 a través del 

cerebro en la que el LCR de los ventriculos laterales es hiperintenso. 


de grasa y gadolinio. Las imagenes axiales en T1 son utiles para 
mostrar la anatomia normal. La RM puede detectar lesiones 
de la porcion intraorbitaria del nervio dptico (p. ej., neuritis, 
glioma), asi como la extensién intracraneal de tumores del 
nervio Optico. 

© Las lesiones de la vaina del nervio dptico (p. ej., meningioma) 
son isointensas con el nervio en las imagenes en T1 y T2, pero 
se realzan mucho con gadolinio. 

© Las masas de las silla turca (p. ej., tumores hipofisarios) se 
visualizan mejor en los estudios en Ti con contraste. Las ima- 
genes coronales son ideales para demostrar el contenido de la 
silla turca, asi como las areas supraselar y paraselar, y suelen 
complementarse con imagenes sagitales. 

© La patologia del seno cavernoso se demuestra mejor en las 
imagenes coronales; puede ser necesario usar contraste. 

© Lesiones intracraneales de las vias visuales (p. ej., inflamato- 
rias, desmielinizantes, neoplasicas y vasculares). La RM permite 


caracterizar mejor estas lesiones, asi como localizarlas anatomi- 
camente con mayor precision. 


Angiografia 


Angiorresonancia magnética 


La angiorresonancia magnética (angio-RM) es un método no 
invasivo de visualizacién de la circulacién carotidea intracraneal 
y extracraneal y la circulacién vertebrobasilar (fig. 19.4A), que 
permite demostrar anomalias como estenosis, diseccién, oclu- 
sin, malformaciones arteriovenosas y aneurismas. Aprovecha 
la sensibilidad de la RM al movimiento para visualizar el flujo 
sanguineo dentro de los vasos y no requiere contraste; sin embargo, 
como se basa en el flujo activo, puede pasar por alto aneurismas 
trombosados, y el flujo turbulento puede causar problemas al inter- 
pretar las imagenes. La técnica tampoco puede detectar aneurismas 
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Fig.19.3 Técnicas de realce. (A) Imagen sagital potenciada en T1 sin contraste de un meningioma; (B) imagen tras el contraste 

en la que se aprecia mejor la tumoraci6n; (C) imagen STIR coronal que revela una masa con intensidad de senal intermedia 
alrededor del nervio 6ptico izquierdo, compatible con un meningioma de la vaina del nervio 6ptico; (D) imagen coronal potenciada 
en T1 con saturaci6n de grasa del mismo paciente de (C) que muestra marcado realce del meningioma comparada con STIR; 

(E) imagen STIR de una neuritis 6ptica retrobulbar derecha en la que se observa senal intensa dentro del nervio 6ptico con realce 
del complejo de la vaina nerviosa; (F) imagen FLAIR sagital que presenta multiples placas periventriculares de desmielinizaci6n. 
(Por cortesia de D. Thomas - figs. A y B; N. Sibtain - figs. C-F.) 
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Fig. 19.4 Angiografia cerebral. (A) Angio-RM normal de la circulaci6n de los sistemas de la cardtida externa y vertebral; 

(B) flebo-RM en visi6n axial que muestra estrechamiento del seno transverso izquierdo (flecha) en una hipertensién 
intracraneal idiopatica; (C) angio-TC que revela un aneurisma de la comunicante posterior izquierda (flechas); (D) arteriografia 
convencional con catéter y sustracci6n digital en la que se observa un aneurisma que se origina en la arteria cardtida 
interna en su uni6én con la arteria comunicante posterior (flecha). 


(Por cortesia de N. Sibtain - figs. A y C; G. Liu, N. Volpe y S. Galetta, de Neuro-Ophthalmology Diagnosis and Management, Saunders 2010 - fig. B; J.D. Trobe, de 


‘Neuro-Ophthalmology’, en Rapid Diagnosis in Ophthalmology, Mosby 2008 - fig. D.) 


muy pequefos. La angio-RM afiade unos 10 min al tiempo de 
adquisicién de la RM estandar. 


Flebografia por resonancia magnética 


En los ultimos afios se esta prestando cada vez mas atencion a 
la patologia del sistema venoso intracraneal, especialmente a las 
oclusiones y estenosis de los senos durales. Tradicionalmente se 
usaba la fase venosa de la angiografia de sustraccién digital (ASD) 
convencional para estudiar las venas intracraneales, técnica que 


sigue ofreciendo una alta sensibilidad y especificidad. Sin embargo, 
tanto la TC como la RM pueden emplearse con el mismo fin, y son 
relativamente no invasivas y de riesgo bajo en comparacion con la 
ASD, ademas de proporcionar imagenes de gran precision gracias 
a los avances tecnologicos. Aunque la flebografia por TC (v. mas 
adelante) suele ser mas rapida y ofrece gran resolucion espacial, 
implica una dosis de radiacién significativa y siempre requiere con- 
traste para la adquisicion de imagenes. La flebografia por resonancia 
magnética (flebo-RM) puede usarse con contraste o sin él, por lo 
que, entre otras indicaciones, es apropiada en pacientes a los que 
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no pueda administrarse contraste. Los avances significativos en 
las secuencias de pulso de flebo-RM permiten actualmente una 
excelente visualizacién del sistema venoso (fig. 19.4B), por lo que 
cada vez se confia mas en esta técnica. Sin embargo, a la hora de 
optar por ella debe tenerse en cuenta la disponibilidad en cada cen- 
tro, asi como la experiencia y conocimientos del radidlogo. 


Angiografia por tomografia computarizada 


La angiografia por tomografia computarizada (angio-TC) se esta 
convirtiendo en el método de eleccién para investigar los aneuris- 
mas intracraneales (fig. 19.4C). Permite la adquisicién de imagenes 
de cortes extremadamente finos del cerebro tras la inyeccion de con- 
traste intravenoso. Pueden reconstruirse imagenes tridimensionales 
de los vasos para ser vistas desde cualquier Angulo, lo que facilita 
planificar el tratamiento. La prueba es segura y rapida y no comporta 
el 1% de riesgo de ictus asociado a la angiografia convencional con 
catéter. 


Flebografia por tomografia computarizada 


La flebografia por tomografia computarizada (flebo-TC) es una 
técnica rapida de alta resolucién en la que los artefactos por movi- 
mientos del paciente parecen tener menos importancia que en la 
flebo-RM. Se cree que la flebo-TC es por lo menos tan sensible 
como la flebo-RM en el diagnéstico de trombosis venosas cere- 
brales; ambas técnicas pueden aportar hallazgos complementarios 
en los casos de dificil diagnéstico. Sin embargo, siempre se precisa 
contraste y se expone al paciente a una dosis considerable de radia- 
cion. La visualizacion de las estructuras de la base del craneo esta 
limitada por los artefactos dseos, lo que no ocurre con la flebo-RM. 
La técnica es similar a la de la angio-TC. 


Angiografia convencional con catéter 


La angiografia convencional con catéter intraarterial suele lle- 
varse a cabo bajo anestesia local. Se introduce un catéter desde la 
arteria femoral hasta las arterias cardtida interna y vertebral del 
cuello bajo control radioscopico. Tras la inyeccién de contraste, se 
adquieren imagenes sucesivas con rapidez. La sustraccion digital 
proporciona imagenes de los vasos llenos de contraste, eliminando 
las estructuras de fondo como el hueso (fig. 19.4D). Hasta hace 
poco, esta técnica era la prueba de eleccion para el diagndstico de 
aneurismas intracraneales, pero ahora puede reservarse a los casos 
en los que la angio-TC sea equivoca o negativa. 


NERVIO OPTICO 


Anatomia 


Estructura general (figs. 19.5A-C) 


@ Fibras aferentes. El nervio 6ptico transporta aproximadamente 
1,2 millones de fibras nerviosas aferentes, cada una de las cuales 
se origina en una célula ganglionar de la retina. La mayoria 
hacen sinapsis en el ganglio geniculado lateral, aunque algunas 
alcanzan otros centros, especialmente los nticleos pretectales del 
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mesencéfalo. Casi un tercio de las fibras corresponden a los 5° 

centrales del campo visual. Dentro del propio nervio éptico, las 

fibras nerviosas estan separadas en unos 600 haces por tabiques 

fibrosos derivados de la piamadre. 

© Capas envolventes 

oO Lacapa mas interna es la piamadre, delicada y vascularizada. 

© La vaina externa consta de la aracnoides y la duramadre, 
capa mas resistente que se continua con la esclera; la fenes- 
tracién del nervio éptico consiste en la incisidn de esta vaina 
externa. El espacio subaracnoideo se continua con el espacio 
subaracnoideo cerebral y contiene LCR. 


Subdivisiones anatomicas 


El nervio dptico tiene una longitud aproximada de 50 mm desde 
el globo ocular hasta el quiasma. Puede subdividirse en cuatro 
segmentos: 

@ El] segmento intraocular (cabeza del nervio dptico) es el mas 
corto, con 1mm de profundidad y alrededor de 1,5 mm de dia- 
metro vertical. La porcién visible mediante oftalmoscopia se 
denomina «papila dptica» (fig. 19.5D). 

© El segmento intraorbitario mide 25-30 mm de longitud y se 
extiende desde el ojo hasta el agujero dptico en el vértice de la 
orbita. Su didmetro es de 3-4 mm por la adicién de vainas de 
mielina a sus fibras nerviosas. En el vértice orbitario, el nervio 
esta rodeado por el denso anillo fibroso de Zinn, en el que se 
originan los cuatro musculos rectos. 

e@ El segmento intracanalicular atraviesa el conducto dptico y 
mide unos 6 mm. A diferencia de la porcién intraorbitaria, esta 
fijo dentro del conducto, ya que la duramadre se fusiona con el 
periostio. 

© El segmento intracraneal se une al quiasma, y su longitud 
varia entre 5 y 16 mm (promedio de 10 mm). Los segmentos 
intracraneales largos son especialmente vulnerables frente a 
lesiones adyacentes, como adenomas hipofisarios y aneurismas. 


Potenciales evocados visuales 


© Principio (fig. 19.6). Los potenciales evocados visuales (PEV) 
registran la actividad eléctrica generada en la corteza visual al 
estimular la retina. Las indicaciones mas frecuentes en oftal- 
mologia son el seguimiento de la funcion visual en bebés y el 
estudio de las neuropatias 6pticas, sobre todo si se asocian a 
desmielinizacién. También pueden usarse para comprobar 
la funcion de la via macular y para investigar la pérdida de vision 
funcional (no fisiolégica). 

@ Técnica. El estimulo puede ser un destello de luz (PEV con 
flash) o un patron en damero blanco y negro en una pantalla 
que periddicamente se invierte (PEV en patrén). Se realizan 
varias pruebas y se calcula el potencial promedio. 

© Interpretacion. Se mide la latencia (retraso) y la amplitud. En 
la neuropatia dptica se ven afectados ambos pardmetros, con 
prolongacién de la latencia y disminucion de amplitud. Los PEV 
umbral (usando como estimulo diferentes tamafios de cuadros) 
pueden detectar una disfuncion precoz o subclinica, ya que las 
respuestas a los tamafios mas pequefios pueden alterarse antes 
que las respuestas frente a estimulos mayores. 
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Fig.19.5 Estructura del nervio optico. (A) Corte transversal. A = aracnoides; D = duramadre; P = piamadre; (B) corte 
longitudinal. LC = lamina cribosa; la flecha sefala un tabique fibroso; (C) vainas circundantes y vasos sanguineos piales; 
(D) aspecto clinico de la papila 6ptica normal. 

(Por cortesia del Wilmer Eye Institute - figs. A y B.) 


Signos de disfuncion del nervio optico 


@ <A menudo hay reduccién de agudeza visual para lejos y 
cerca, aunque se trata de un hallazgo inespecifico; la agudeza 
puede estar relativamente bien conservada en algunas enfer- 
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7\\s medades. 
\ ra © Defecto pupilar aferente relativo (v. mas adelante). 

© Discromatopsia es la alteracién de la visién de colores, que en 
eye el contexto de una neuropatia Optica afecta principalmente al 
rojo y al verde. Un modo simple de detectar un defecto de la 

\ | visidn cromatica monocular es pedir al paciente que compare 
el color de un objeto rojo mirandolo sucesivamente con cada 
ojo. 

@ Menor sensibilidad a la intensidad luminosa, que a menudo 
persiste cuando se normaliza la agudeza visual, por ejemplo, 
tras la fase aguda de la neuritis dptica. 

© Disminuci6én de la sensibilidad al contraste (v. capitulo 14). 


© Defectos del campo visual, que varian segun la patologia sub- 


yacente, y pueden consistir en depresion del campo visual cen- 
Fig.19.6 Principios de la prueba de potenciales evocados tral, escotomas centrales, defectos de haces de fibras nerviosas 
visuales. y escotomas altitudinales (tabla 19.1). 


booksmedicos.org 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


Tabla 19.1 Defectos focales del campo visual 
en las neuropatias Opticas 


1. Escotoma central 
e Desmielinizacion 
e TOxica y nutricional 
e Neuropatia dptica hereditaria de Leber 
¢ Compresi6n 
2. Aumento de la mancha ciega 
e¢ Papiledema 
e Anomalias congénitas 
3. Con meridiano horizontal respetado 
e Neuropatia 6ptica isquémica anterior 
e Glaucoma 
e Drusas de la papila dptica 
4. Defectos temporales superiores que no respetan 
el meridiano vertical 
e Papilas inclinadas 


Clasificacion de las neuropatias opticas 
segun la causa 


© Inflamatoria. Neuritis Optica, que puede ser desmielinizante, 
parainfecciosa, infecciosa y no infecciosa, y neurorretinitis. 
© Glaucomatosa. Véase el capitulo 10. 
Isquémica. Anterior no arteritica, anterior arteritica, isquémica 
posterior y papilopatia diabética. 
© Hereditaria. Neuropatia optica hereditaria de Leber y otras 
neuropatias opticas hereditarias. 
Nutricional y toxica. Véase también el capitulo 20. 
Papiledema. Secundario a hipertensién intracraneal. 
Traumatica. Véase el capitulo 21. 
Compresiva. Incluidas las debidas a lesiones orbitarias. 


Infiltrativa. Enfermedades inflamatorias (p. ej., sarcoidosis), 
tumores e infecciones. 


Atrofia Optica 


Introduccion 


La atrofia éptica consiste en los cambios tardios que se producen 
en el nervio 6ptico debido a degeneracién axonal en la via entre 
la retina y el ganglio geniculado lateral, que se manifiestan con 
alteracion de la funcidn visual y en el aspecto de la cabeza del 
nervio Optico. Puede clasificarse de varios modos, como segun 
que la muerte axonal se inicie en la retina (anterdgrada) o mas 
centralmente (retrégrada), o por la causa. La «atrofia» Optica 
no es una verdadera atrofia, término que estrictamente debe 
aplicarse a los cambios involutivos secundarios a falta de uso. 
A continuacion se expone una clasificacién basada en el aspecto 
oftalmoscépico. 


Atrofia 6ptica primaria 


La atrofia 6ptica primaria tiene lugar sin el antecedente de un edema 
de la cabeza del nervio 6ptico. Puede deberse a lesiones que afecten 
a las vias visuales en cualquier punto desde la porcién retrolaminar 
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del nervio 6ptico hasta el ganglio geniculado lateral. Las lesiones 
por delante del quiasma optico producen atrofia dptica unilateral, 
mientras que aquellas que afecten al quiasma y la cintilla optica 
causaran cambios bilaterales. 
© Signos 
© Papila blanca y aplanada con bordes claramente definidos 
(fig. 19.7A). 
© Disminucion del numero de vasos sanguineos pequefios en 
la superficie papilar. 
© Atenuacién de los vasos sanguineos peripapilares y adelga- 
zamiento de la capa de fibras nerviosas retinianas (CFNR). 
© La atrofia puede ser difusa o sectorial segtin su causa y 
el nivel de la lesién. La palidez temporal de la cabeza del 
nervio 6ptico puede indicar atrofia de fibras del haz papi- 
lomacular, y se ve clasicamente tras una neuropatia dptica 
desmielinizante. La atrofia en banda es un fendmeno similar 
causado por afectacién de las fibras que entran en la papila 
Optica nasal y temporalmente; ocurre en lesiones del quias- 
ma 0 la cintilla éptica y origina palidez tanto nasal como 
temporal. 
© Causas importantes 
© Neuritis Optica. 
© Compresién por tumores y aneurismas. 
© Neuropatias dpticas hereditarias. 
© Neuropatias Opticas toxicas y nutricionales; estas pueden 
dar lugar a palidez temporal, sobre todo en casos leves o 
incipientes en los que se ven afectadas preferentemente las 
fibras papilomaculares (fig. 19.7B). 
© Traumatismos. 


Atrofia 6ptica secundaria 


La atrofia 6ptica secundaria va precedida de una tumefaccién de la 
cabeza del nervio dptico de larga duracion. 
© Los signos varian segun la causa y la evolucion. 

© Papila blanca o grisacea leve o moderadamente elevada, con 
bordes mal definidos debido a gliosis (fig. 19.7C). 

© Ocultamiento de la lamina cribosa. 

oO Disminucién del numero de vasos sanguineos pequefios 
sobre la superficie papilar. 

oO También puede haber pliegues retinocoroideos circunfe- 
renciales peripapilares, sobre todo temporales a la papila 
(lineas de Paton; v. fig. 19.7C), arteriolas envainadas y venas 
tortuosas. 

© Causas. Papiledema cronico, neuropatia optica isquémica 
anterior y papilitis. Las causas inflamatorias intraoculares de 
edema papilar intenso se consideran a veces causa de atrofia 

Optica secundaria mas que consecutiva (v. a continuacion). 


Atrofia 6ptica consecutiva 


La atrofia 6ptica consecutiva se produce por enfermedades de la 
retina interna o su vascularizacion. La causa suele ser evidente en la 
oftalmoscopia, por ejemplo, fotocoagulacion panretiniana extensa, 
retinosis pigmentaria u oclusién previa de la arteria central de 
la retina. La papila tiene aspecto céreo, con su arquitectura razona- 
blemente bien conservada (fig. 19.7D). 
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Fig.19.7 Atrofia Optica. (A) Atrofia 6ptica primaria debida a compresi6n; (B) atrofia 6ptica primaria por neuropatia Optica 
nutricional; obsérvese la palidez predominantemente temporal; (C) atrofia 6ptica secundaria por papiledema crénico; 
obsérvense las lineas de Paton, muy evidentes (v. texto); (D) atrofia 6ptica consecutiva debido a vasculitis. 


(Por cortesia de P Gili - fig. C.) 


Atrofia optica glaucomatosa 


Véase el capitulo 10. 


ndalan 
auc id 


Segun el aspecto oftalmoscopico 


© Neuritis retrobulbar, en la que la papila dptica parece normal, al 
menos inicialmente, debido a que no se ve afectada la cabeza del 


nervio Optico. Es el tipo mas frecuente en adultos y a menudo 
se asocia a esclerosis multiple (EM). 

La papilitis se caracteriza por hiperemia y edema de la papila 
Optica, que pueden ir acompafiados de hemorragias peripa- 
pilares en llama (fig 8). Pueden verse células en el vitreo 
posterior. La papilitis es el tipo de neuritis 6ptica mas comun 
en nifios, aunque también puede afectar a adultos. 

La neurorretinitis se caracteriza por papilitis asociada a infla- 
macién de la CFNR y una imagen de estrella macular (v. mas 
adelante). Es el tipo menos frecuente y solo rara vez se debe a 
desmielinizacion. 
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Fig. 19.8 Papilitis. 


Segun la etiologia 


Desmielinizante. Es la causa mds comtn con diferencia. 
Parainfecciosa, tras una infecci6n virica 0 vacunaci6n. 
Infecciosa. Puede ser por sinusitis 0 asociarse a cuadros como 
la enfermedad por arafiazo de gato, sifilis, enfermedad de Lyme, 
meningitis criptocécica y herpes zoster. 

© No infecciosa, por ejemplo, por sarcoidosis y enfermedades 
autoinmunitarias generales, como lupus eritematoso sistémico, 
panarteritis nudosa y otras vasculitis. 


Neuritis Optica desmielinizante 


Conceptos generales 


La desmielinizacién es un proceso patoldgico en el que las fibras 
nerviosas normalmente mielinizadas pierden su capa aislante de 
mielina. La mielina es fagocitada por la microglia y los macrofagos, 
tras lo cual los astrocitos depositan tejido fibroso en placas. La 
enfermedad desmielinizante deteriora la conduccidn nerviosa en los 
haces de sustancia blanca del cerebro, tronco del encéfalo y médula 
espinal. Entre las enfermedades desmielinizantes que pueden afectar 
al sistema visual se incluyen: 

© Neuritis éptica aislada sin otros indicios clinicos de desmie- 
linizacién generalizada, aunque en un alto porcentaje de casos 
aparecera mas adelante. 

© Esclerosis multiple, la enfermedad desmielinizante mas fre- 
cuente con diferencia (v. mas adelante). 

@ Enfermedad de Devic (neuromielitis éptica), un trastorno 
muy raro que puede ocurrir a cualquier edad y se caracteriza 
por neuritis dptica bilateral y la aparicion posterior de mielitis 
transversa (desmielinizacion de la médula espinal) al cabo de 
varios dias o semanas. 

@ Enfermedad de Schilder, una enfermedad muy rara, generali- 
zada y de progresion continuada que comienza antes de los 10 
afios de edad y conduce a la muerte en el plazo de 1 0 2 afios. 
Puede haber neuritis éptica bilateral sin mejoria posterior. 
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Esclerosis multiple 


La esclerosis multiple (EM) es una enfermedad desmielinizante 
idiopatica que afecta a la sustancia blanca del sistema nervioso 
central. Es mas frecuente en mujeres que en hombres. 
©@ Presentacién. Comienza tipicamente en la tercera 0 cuarta 
décadas, generalmente con episodios recurrentes/remitentes 
de desmielinizacion que pueden evolucionar mas adelante a un 
patron sin remisiones, siendo mas raro que desde el principio 
curse de modo progresivo. 
© Manifestaciones generales. Dependen de las estructuras afec- 
tadas: 
oO Dela médula espinal, por ejemplo, debilidad, rigidez, tras- 
tornos de esfinteres e hipoestesia. 
oO Del tronco del encéfalo, por ejemplo, diplopia, nistagmo, 
disartria o disfagia. 
oO Delcerebro, por ejemplo, hemiparesia, hemianopsia, disfasia. 
© Psicoldgicas, por ejemplo, deterioro intelectual, depresién, 
euforia. 
© Manifestaciones transitorias, por ejemplo, el signo de Lher- 
mitte (sensacion de descarga eléctrica al flexionar el cuello) 
y el fendmeno de Uhthoff (empeoramiento repentino de 
la vision u otros sintomas al hacer ejercicio o aumentar la 
temperatura corporal). 
© Manifestaciones oftalmologicas 
oO Frecuentes. Neuritis éptica (generalmente retrobulbar), 
oftalmoplejia internuclear o nistagmo. 
© Poco frecuentes. Desnivelacién ocular, paralisis de los pares 
craneales oculomotores o hemianopsia. 
oO Raras. Uveitis intermedia y periflebitis retiniana. 
@ Pruebas complementarias 
o La puncién lumbar demuestra bandas oligoclonales en la 
electroforesis de proteinas del LCR en el 90-95% de los casos. 


Fig.19.9 Esclerosis multiple. Imagen de RM axial potenciada en 
T1 que muestra las caracteristicas placas periventriculares. 
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o La RM casi siempre muestra las lesiones de la sustancia 
blanca caracteristicas (placas; fig. 19.9 y v. fig. 19.3F). 

© Los PEV son anormales (retraso de conduccién y disminu- 
cion de amplitud) hasta en el 100% de los pacientes con EM 
clinicamente definida. 


Asociacion entre neuritis 6ptica y esclerosis 
multiple 


El riesgo global de sufrir EM en los 15 afios siguientes a un 

episodio agudo de neuritis Optica esta en torno al 50%; si no 

hay lesiones en la RM, el riesgo baja al 25%, pero supera el 70% 

en pacientes con una o mas lesiones en la RM; por tanto, la 

presencia de lesiones en la RM es un factor predictivo muy 

importante. 

Cuando no hay lesiones en la RM, los siguientes factores impli- 

can un riesgo significativamente menor de sufrir EM, por lo que 

deben tenerse en cuenta para decidir si se empieza la profilaxis 

de EM con tratamiento inmunomodulador después de un epi- 

sodio de neuritis 6ptica: 

oO Sexo masculino. 

oO Ausencia de un sindrome virico previo a la neuritis dptica. 

oO Edema de la papila optica, hemorragias papilares 0 peripa- 
pilares o exudados maculares. 

oO Ausencia de percepcién luminosa. 

oO Ausencia de dolor periocular. 

La neuritis 6ptica es la manifestacién inicial de la EM hasta en 

el 30% de los casos. 

El 50% de los pacientes con EM establecida sufren neuritis 6ptica 

en algun momento. 


Cuadro clinico de la neuritis 6ptica 
desmielinizante 


Sintomas 

© Pérdida subaguda de vision en un ojo. 

oO Edad normalmente entre 20 y 50 afios (promedio aproxima- 
damente de 30). 

o Algunos pacientes ven pequefios destellos o chispas blancas 
o de colores (fosfenos). 

O Molestias o dolor en el ojo o sus alrededores en mas del 
90% de pacientes, que tipicamente empeoran con los movi- 
mientos oculares; el dolor puede preceder 0 acompajiar a la 
pérdida de vision y suele durar algunos dias. 

oO También puede haber cefalea frontal y dolor a la palpacion 
del globo ocular. 

Signos 

oO Laagudeza visual (AV) suele estar entre 6/18 y 6/60, pero en 
raras ocasiones es peor. 

© Otros signos de disfuncidon del nervio dptico (v. anterior- 
mente), sobre todo alteracion de la vision cromatica y defecto 
pupilar aferente relativo. 

© La papila optica es normal en la mayoria de los casos (neu- 
ritis retrobulbar); en el resto habra papilitis (v. fig. 19.8). 

oO También puede haber palidez temporal de la papila en el otro 
ojo (véase en la figura 19.7B un aspecto similar), que indica 
una neuritis 6ptica previa. 


Fig. 19.10 Defectos del campo visual en la neuritis Optica. 
(A) Escotoma central; (B) escotoma centrocecal; (C) de haz 
de fibras nerviosas; (D) altitudinales. 


© Defectos del campo visual (fig. 19.10) 

oO Lo mas frecuente es una depresién difusa de la sensibilidad 
en todos los 30° centrales. 

© También son frecuentes los defectos altitudinales 0 arcifor- 
mes y los escotomas focales centrales 0 centrocecales. 

© Los defectos focales a menudo se acompafian de depresién 
generalizada superpuesta. 
@ Evolucion. La vision va empeorando durante varios dias hasta las 
3 semanas, y a continuaci6n empieza a mejorar. La recuperaciOn es 
inicialmente bastante rapida y luego mas lenta durante 6-12 meses. 
@ Pronéstico 
O Mas del 90% de los pacientes recuperan una AV de 6/9 0 mejor. 
oO Puede haber anomalias sutiles de ciertos parametros de la 
funcion visual, como la visién cromatica. 

oO Puede quedar un leve defecto pupilar aferente relativo. 

O Puede producirse palidez temporal de la papila optica o una 
atrofia optica mas acusada. 

© Cerca del 10% sufren neuritis 6ptica crénica con pérdida 
visual lentamente progresiva o escalonada. 


Tratamiento después de una neuritis 6ptica 
desmielinizante 


© Indicaciones del tratamiento con corticoides. Cuando la AV 
en la primera semana desde el comienzo es inferior a 6/12, el 
tratamiento puede acelerar la recuperacién 2 0 3 semanas y 
retrasar el comienzo de una EM clinica a corto plazo. Esto puede 
ser relevante en pacientes con mala visién en el otro ojo 0 aque- 
llos con necesidades laborales, pero debe sopesarse el escaso 
beneficio frente a los riesgos de las altas dosis de corticoides. 
E] tratamiento no influye en el resultado visual final y la gran 
mayoria de pacientes no requieren tratamiento. 
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© Pauta de corticoides. Succinato sédico de metilpredniso- 
lona intravenosa, 1 g diario durante 3 dias, seguido de pred- 
nisolona oral (1 mg/kg diario) durante 11 dias, con reduccion 
posterior durante 3 dias. La prednisolona oral puede aumentar 
el riesgo de recurrencia de la neuritis dptica si se utiliza sin un 
tratamiento previo con corticoides intravenosos. 

© Tratamiento inmunomodulador (TIM). Reduce el riesgo de pro- 
gresion a EM clinica en algunos pacientes, pero no se ha determina- 
do claramente el balance de riesgos y ventajas con las opciones dis- 
ponibles actualmente, que incluyen el interferén B, la teriflunomida 
y el glatiramer. La decision debe ser individualizada, basandose en 
el perfil de riesgo -sobre todo la presencia de lesiones cerebrales- y 
las preferencias del paciente; la mayoria no empiezan el TIM hasta 
que se produce un segundo episodio de desmielinizacién, aunque 
parece que cada vez se tiende a aplicarlo en mas casos. 


Neuritis Optica parainfecciosa 


La neuritis Optica puede asociarse a infecciones, normalmente 
viricas, como sarampion, parotiditis, varicela, rubéola, tos ferina y 
mononucleosis infecciosa, y también puede aparecer tras vacunacio- 
nes. Los nifios se ven afectados mucho mas a menudo que los adultos. 
Suele presentarse entre 1 y 3 semanas después de la infeccién virica, 
con pérdida aguda y grave de visién, generalmente en ambos ojos. 
Casi siempre se observa papilitis bilateral, aunque en ocasiones hay 
neurorretinitis o las papilas tienen un aspecto normal. El pronéds- 
tico de recuperacién espontanea de la visidn es muy bueno, y no se 
requiere tratamiento en la mayoria de los pacientes. Sin embargo, 
cuando la pérdida de vision es acusada y bilateral o afecta al unico 
ojo con visidn, debe plantearse el tratamiento intravenoso con 
corticoides, mas cobertura antivirica si es conveniente. 


Neuritis Optica infecciosa 


© La neuritis 6ptica por sinusitis es infrecuente, y se caracteriza 
a veces por ataques recurrentes de pérdida visual unilateral 
asociados a cefalea grave y sinusitis esfenoetmoidal. Los posibles 
mecanismos son extension directa de la infeccién, vasculitis 
oclusiva y mucocele. Se trata con antibidticos sistémicos y, si es 
conveniente, drenaje quirurgico. 

© Laenfermedad por araiazo de gato (linforreticulosis benigna) 
suele ser causada por la inoculacion de Bartonella henselae por 
el arafiazo o mordedura de un gato (v. mas adelante y también 
capitulo 11). Se han descrito numerosas manifestaciones oftal- 
molégicas, sobre todo neurorretinitis. 

© La sifilis puede causar papilitis o neurorretinitis aguda durante 
las fases primaria o secundaria (v. capitulo 11). 

@ Laenfermedad de Lyme (borreliosis) es una infeccién producida 
por la espiroqueta Borrelia burgdorferi que se contrae mediante 
picadura de garrapata (v. capitulo 11). Puede causar neurorretini- 
tis y en ocasiones neuritis retrobulbar aguda, que puede asociarse 
a otras manifestaciones neuroldgicas y simular una EM. 

© La meningitis criptocécica en pacientes con sindrome de 
inmunodeficiencia adquirida (sida) puede asociarse a neuritis 
Optica aguda, que a veces es bilateral (v. capitulo 11). 

@ El virus de la varicela-zéster puede causar papilitis por extensién 
desde una retinitis contigua (es decir, necrosis retiniana aguda o 
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necrosis retiniana progresiva; v. capitulo 11) o asociada a herpes 
zoster oftalmico. La neuritis Optica primaria es infrecuente, pero 
puede ocurrir en pacientes inmunodeprimidos, algunos de los 
cuales pueden sufrir mas adelante una retinitis virica. 


Neuritis optica no infecciosa 


Sarcoidosis 


La neuritis 6ptica afecta al 1-5% de los pacientes con neurosar- 
coidosis. En ocasiones puede ser la primera manifestacion de la 
sarcoidosis, aunque suele aparecer durante el curso de un cuadro 
generalizado establecido. La cabeza del nervio éptico puede mos- 
trar un aspecto nodular que sugiere infiltracion granulomatosa, con 
posible vitritis asociada (fig. 19.11). A menudo responde con rapidez 
alos corticoides, aunque la visién puede empeorar si el tratamiento 
se reduce o suspende prematuramente, y algunos pacientes precisan 
tratamiento con bajas dosis durante mucho tiempo. También puede 
usarse metotrexato como complemento de los corticoides o en 
monoterapia de pacientes intolerantes a los corticoides. 


Autoinmunitaria 


La lesién autoinmunitaria del nervio éptico puede ser en forma de 
neuritis retrobulbar o como una neuropatia Optica isquémica ante- 
rior (v. mas adelante). Algunos pacientes también pueden sufrir un 
deterioro lento de la vision que sugiera una lesion compresiva. El trata- 
miento se basa en los corticoides sistémicos y otros inmunosupresores. 


Neurorretinitis 


Introduccion 


La neurorretinitis consiste en la combinacién de neuritis dpti- 
ca y signos de inflamacion retiniana, normalmente macular. 


Fig. 19.11 Granuloma sarcoideo de la cabeza del nervio 
Optico con turbidez vitrea adyacente. 
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La enfermedad por arafiazo de gato es responsable del 60% de casos. 


Cerca de un 25% son idiopaticos (neurorretinitis estrellada idiopa- 
tica de Leber). Otras causas destacadas son la sifilis, enfermedad de 
Lyme, parotiditis y leptospirosis. 


Diagnostico 


© Sintomas. Pérdida de vision unilateral e indolora, que normal- 
mente va empeorando durante alrededor de 1 semana. 
@ Signos 

oO Disminucion variable de la AV. 

oO Nohay signos de disfuncién del nervio dptico o son leves, ya 
que la pérdida visual se debe principalmente a la afectacion 
macular. 

© Papilitis asociada a edema peripapilar y macular (fig. 19.12). 


Fig. 19.12 Progresién de la neurorretinitis. (A) Papilitis grave; 
(B) estadio tardio en otro paciente que muestra una estrella 
macular. 

(Por cortesia de P Saine - fig. A; L. Merin - fig. B.) 


o Aparece tipicamente una estrella macular (fig. 19.12B) al 
establecerse el edema papilar; la estrella macular desaparece 
con retorno de una AV normal o casi después de 6-12 meses. 

© Puede haber ingurgitacién venosa y hemorragias en astilla 
en casos graves. 

oO En ocasiones puede verse afectado el otro ojo. 

© La tomografia de coherencia 6ptica (TCO) demuestra liquido 
subretiniano e intrarretiniano en grado variable. 

© La angiografia fluoresceinica (AGF) revela exudacion difusa 
desde los vasos papilares superficiales. 

© Anialisis de sangre que incluya serologia de Bartonella y otras 
causas segtin la sospecha clinica (v. capitulo 11). 


Tratamiento 


Sera el de la causa, en la mayoria de los casos con antibidticos. Los 
casos idiopaticos recidivantes pueden requerir tratamiento con 
corticoides y/u otros inmunosupresores. 


Neuropatia optica isquémica anterior 
no arteritica 


Introduccion 


La neuropatia 6ptica isquémica anterior no arteritica (NOIANA) 
se debe a una oclusién de las arterias ciliares posteriores cortas que 
produce un infarto parcial o total de la cabeza del nervio dptico. 
Son factores predisponentes el apifiamiento estructural en la cabeza 
del nervio 6ptico -de modo que la excavacion fisiologica es muy 
pequefia o inexistente-, la hipertensién (muy frecuente), la diabetes 
mellitus, la hiperlipidemia, las colagenopatias vasculares, el sindro- 
me de anticuerpos antifosfolipidicos, la hiperhomocisteinemia, los 
episodios de hipotensién subita, la cirugia de catarata, el sindrome 
de apnea del suefio y la disfuncién eréctil. Los pacientes suelen ser 
mayores de 50 afios, pero tipicamente mas jovenes que los que sufren 
neuropatia Optica isquémica arteritica (v. mas adelante). 


Diagnostico 


@ = Sintomas 

© Pérdida repentina e indolora de visién de un ojo; a menudo 
se descubre al despertarse, lo que apunta a un posible papel 
etioldgico de la hipotension nocturna. 

© Signos 

© La AV esta normal o solo ligeramente reducida en cerca del 
30%. En el resto hay una pérdida moderada o grave. 

o Eldefecto tipico en el campo visual es el escotoma altitudinal 
inferior, aunque también pueden darse defectos centrales, 
paracentrales, de un cuadrante y arciformes. 

© La discromatopsia suele ser proporcional al grado de dete- 
rioro visual, a diferencia de las neuritis Opticas, en las que 
la visién del color puede estar muy afectada con una AV 
razonablemente buena. 

oO Edema de papila hiperémico difuso o sectorial, a menudo 
asociado a algunas hemorragias en astilla peripapilares 
(fig. 19.13). 

oO Eledema de papila se resuelve de forma gradual y va seguido 
de palidez a las 3-6 semanas desde el comienzo. 
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Fig. 19.13 Neuropatia dptica isquémica anterior no arteritica. 


@ Pruebas complementarias. Deben incluir medida de la pre- 
sion arterial y andlisis de los niveles plasmaticos de lipidos y 
glucosa en ayunas. También es muy importante descartar una 
arteritis de células gigantes oculta (v. mas adelante) mediante 
el interrogatorio y las pruebas pertinentes. En presencia de 
manifestaciones atipicas puede estar indicado pedir sin tardanza 
pruebas especiales, como neurorradioldégicas. 

@ Pronéstico. Es frecuente que la visién mejore, aunque se pro- 
ducen recurrencias en alrededor del 6% de los casos. Cerca del 
50% de los ojos consiguen una agudeza de 6/9 o mejor, aunque 
el 25% solo alcanzaran 6/60 0 menos. 

© Ojo contralateral. El otro ojo se ve afectado aproximadamente 
en el 10% de los pacientes al cabo de 2 afios y en el 15% a los 
5 afios. Cuando esta afectado el segundo ojo, la atrofia optica 
de un ojo y el edema de papila del otro pueden dar lugar a un 
«seudosindrome de Foster Kennedy». 


Tratamiento 


© No existe ningun tratamiento eficaz. 
Se ha demostrado que la fenestracion del nervio 6ptico no 
funciona. 

© Algunos autores recomiendan una pauta corta de corticoides 
sistémicos. 
Debe tratarse cualquier enfermedad general predisponente. 

© Aunque el acido acetilsalicilico consigue reducir los accidentes 
vasculares sistémicos y a menudo se prescribe en los pacientes con 
NOIANA, no parece que disminuya el riesgo de afectacion 
del otro ojo. 


Neuropatia optica isquémica anterior 
arteritica 


La neuropatia Optica isquémica anterior arteritica (NOIAA) es 
causada por la arteritis de células gigantes (ACG). Alrededor del 
50% de los pacientes con ACG tienen polimialgia reumatica (PMR) 
en el momento del diagndstico, mientras que en torno al 20% de 
los pacientes con PMR sufriran ACG. La PMR se caracteriza por 
dolor y rigidez de los grupos musculares proximales, tipicamente los 
hombros y biceps, que son peores al despertar. Los sintomas pueden 
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ser intensos, pero generalmente responden de forma espectacular a 
dosis bajas o moderadas de prednisolona oral (inicialmente 15-20 mg 
diarios). No se conoce bien la relacion etiologica entre ACG y PMR, 
aunque muchos sospechan que son diferentes presentaciones de una 
misma enfermedad de base. 


Diagnostico de la arteritis de células gigantes 


La ACG es una arteritis necrosante granulomatosa (fig. 19.14A) con 
predileccion por las arterias de calibre grande y mediano, sobre todo 
las grandes ramas aorticas y las arterias temporal superficial (ATS), 
oftalmica, ciliares posteriores y vertebral proximal. La gravedad y 
el grado de afectacién se asocian a la cantidad de tejido elastico 
presente en la media y adventicia; las arterias intracraneales suelen 
estar respetadas, porque poseen poco tejido elastico. El tabaquismo, 
un bajo indice de masa corporal y la menopausia precoz pueden ser 
factores de riesgo independientes. Los pacientes suelen ser ancianos 
(70 aftos de promedio), y es extremadamente raro que la enfermedad 
se presente antes de los 50 afios. El diagnéstico tanto de la ACG 
como de la PMR es esencialmente clinico; los criterios del American 
College of Rheumatology pueden ser de ayuda a la hora de tomar 
decisiones diagnésticas (tabla 19.2). 
@ Sintomas 
o A menudo hay dolor en la palpacion del cuero cabelludo, 
que se nota por primera vez al peinarse. 
© Cefalea, que puede localizarse en la zona frontal, occipital o 
temporal, o bien ser mas generalizada. 
© La claudicacién mandibular (dolor en forma de calambres 
al masticar), debida a isquemia de los musculos maseteros, 
es practicamente patognomonica. 
O Son frecuentes sintomas inespecificos, como pérdida de peso, 
fiebre, sudores nocturnos, malestar general y depresion. 
oO Puede haber diplopia. 
oO Neuropatia Optica isquémica anterior arteritica (v. mas ade- 
lante). 
© Otras manifestaciones 
© La arteritis temporal superficial se caracteriza por arterias 
engrosadas, sensibles a la palpacion, inflamadas y con nédu- 
los (fig. 19.14B), aunque los signos pueden ser sutiles. 
o Al principio hay pulsaciones, pero luego se detienen, signo 
muy sugerente de ACG, porque la ausencia de pulso en la 
ATS es muy inusual en personas sanas. 


Tabla 19.2 Criterios de arteritis de células gigantes de la 
clasificacion del American College of Rheumatology de 1990 


1. Edad de comienzo igual o superior a 50 anos 

2. Cefalea 

3. Dolor a la palpacion de la arteria temporal o pulsaci6n 
reducida 

4. Velocidad de sedimentacion globular de 50 mm/h o 
mayor 

5. Biopsia arterial anormal: espécimen de biopsia que 
muestra vasculitis caracterizada por predominio de 
infiltraci6n de células mononucleares o inflamaci6n 
granulomatosa, normalmente con células gigantes 
multinucleares 


Por razones de clasificaci6n, se diraé que un paciente 


tiene arteritis (temporal) de células gigantes si se 
cumplen al menos tres de estos cinco criterios. 
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Fig. 19.14 Arteritis de células gigantes. (A) Imagen histopatoldgica que muestra inflamaci6n granulomatosa transmural, 
destrucci6n de la lamina elastica interna, proliferacién de la fntima y gran estrechamiento de la luz vascular; (B) la arteria 
temporal superficial a menudo esta sin pulso, con nddulos y engrosada; (C) edema palido de papila en la neuropatia dptica 
isquémica anterior arteritica; (D) neuropatia dptica isquémica y oclusi6n de la arteria ciliorretiniana. 

(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2002 - fig. A; S. Farley, T. Cole y L. Rimmer - fig. B; S.S. Hayreh - figs. C y D.) 


Pueden aparecer paralisis oculomotoras, incluso una pard- 
lisis del III par con afectacion pupilar. 

En casos graves puede producirse gangrena del cuero cabelludo. 
Raramente hay complicaciones como aneurismas disecantes, 
insuficiencia aértica, infarto de miocardio, insuficiencia 
renal o ictus del tronco del encéfalo. 


@ Pruebas complementarias 


oO 


La velocidad de sedimentacién globular (VSG) a menudo 
esta muy elevada, con niveles > 60 mm/h, aunque aproxi- 
madamente en el 20% de los pacientes es normal, incluso un 
poco baja. 

La proteina C reactiva (CRP) esta invariablemente elevada 
y puede ser de ayuda cuando la VSG sea equivoca. 


Hemograma completo: con frecuencia hay trombocitosis y 
anemia normocromica normocitica. 

Las pruebas de funcién hepatica son anormales en un tercio 
de los pacientes. 

Los autoanticuerpos son normales. 

Debe llevarse a cabo una biopsia de la arteria temporal (BAT) 
si se sospecha ACG. Nunca debe demorarse el tratamiento 
con corticoides (v. mas adelante) hasta la biopsia, que preferi- 
blemente se realizara en los primeros 3 dias tras empezar con 
los corticoides. La administracién sistémica de corticoides 
durante mas de 7-10 dias puede suprimir los signos his- 
topatoldgicos de arteritis activa, aunque no siempre. En 
los pacientes con afectacién ocular, se recomienda tomar 
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la biopsia del lado ipsolateral. La localizacién ideal es en la 
sien, porque comporta menor riesgo de lesion de un nervio 
importante. Se obtendran como minimo 2,5 cm de arteria de 
varias localizaciones debido al fendmeno de las lesiones «sal- 
teadas», en las que se mezclan segmentos de pared arterial 
inflamada con dreas histologicamente normales. Una BAT 
negativa no es motivo para suspender el tratamiento en pre- 
sencia de un cuadro clinico compatible con ACG, ya que en 
el 15% la histologia es normal; la biopsia contralateral puede 
ser positiva en el 5% de casos con biopsia inicial negativa. 

oO La ecografia Doppler en color y duplex muestra un halo 
hipoecoico alrededor de la luz de la arteria temporal en el 
75% de casos, debido al edema de la pared arterial, y puede 
ser patognomonica. Hay indicios de que seria una alternativa 
no invasiva a la BAT. La ecografia Doppler también sirve 
para intentar localizar la arteria para la biopsia cuando no 
puede palparse. 

© Pruebas de imagen de grandes vasos extracraneales. El 
estudio de la aorta mediante ecografia, angio-RM o tomo- 
grafia por emisién de positrones (PET) pueden descartar 
aneurisma o diseccién de la aorta por aortitis. Cada vez se 
recomienda mas hacer dichos examenes de forma periddica 
para descartar estas complicaciones potencialmente mor- 
tales, cuyo riesgo se sabe que aumenta significativamente 
durante y después de una ACG. 

o Estudio de la articulacién del hombro. Trabajos recientes 
sugieren que ciertos hallazgos inflamatorios en la RM y la 
ecografia de esta articulacion pueden ser de ayuda para el 
diagnéstico de PMR. 


Tratamiento de la arteritis de células gigantes 
sin NOIAA 


En ausencia de sintomas visuales, un tratamiento tipico seria la 
prednisolona oral en dosis iniciales de 1 mg/kg/dia, dependiendo la 
duracién del tratamiento posterior de la respuesta clinica y el nivel 
de VSG o CRP; los sintomas pueden recidivar sin el correspon- 
diente aumento de estos parametros 0 viceversa. La mayoria de los 
pacientes necesitan tratamiento durante 1-2 afios, aunque algunos 
pueden precisar una terapia de mantenimiento indefinida. Por lo 
general no se reducira rapidamente el tratamiento, teniendo especial 
precaucién cuando la dosis sea inferior a unos 10 mg diarios. La 
CRP es muy importante para vigilar la actividad de la enfermedad, 
ya que parece que su concentracién decae mas velozmente que la 
VSG en respuesta al tratamiento. 


Neuropatia Optica isquémica anterior arteritica 


La NOIAA ocurre en el 30-50% de los pacientes con ACG no tratada, 
de los que un tercio sufriran lesion en el otro ojo, normalmente antes 
de 1 semana tras verse afectado el primero. La neuropatia dptica 
isquémica posterior es mucho menos frecuente. 
© Sintomas 
oO Profunda pérdida repentina de visién unilateral, que a 
menudo va precedida de oscurecimientos visuales pasajeros 
(amaurosis fugaz) y a veces diplopia. 
oO Es frecuente el dolor periocular. 


{e) 
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A menudo hay otros sintomas de ACG; la mayoria de los 
casos de NOIAA ocurren en las primeras semanas tras el 
comienzo de la ACG, aunque el 20% no se acompafiara de 
sintomas generales. 

Es rara la afectacion bilateral simultanea, pero siempre hay 
que tener presente que existe un riesgo considerable de afec- 
tacion rapida del segundo ojo que depare una ceguera total. 


Signos 


[e) 


O° 


La pérdida grave de vision es la norma, frecuentemente con 
agudeza de percepcion luminosa o peor. 

El edema papilar con una llamativa palidez «en blanco de 
tiza» (fig. 19.14C) es especialmente sugestivo de ACG. 

El edema se va resolviendo a lo largo de 1 0 2 meses y queda 
una atrofia éptica grave. 


El prondstico es pésimo. La pérdida de vision suele ser perma- 


nente, aunque, muy raras veces, la administracion precoz de 


corticoides sistémicos puede asociarse a recuperacién parcial. 


Tratamiento. Su objetivo es evitar la ceguera del otro ojo, ya que 


es improbable que mejore la pérdida de vision del ojo afectado 


incluso con un tratamiento inmediato; a pesar de la administra- 


cidn precoz de corticoides, el segundo ojo puede verse afectado 


en el 25% de los casos. La pauta seria la siguiente: 


[e) 


Metilprednisolona intravenosa, 500-1.000 mg diarios 
durante 3 dias, seguidos de prednisolona oral en dosis de 
1-2 mg/kg/diarios. Después de otros 3 dias, la dosis se reduce 
a 50-60 mg (no menos de 0,75 mg/kg) durante 4 semanas 
o hasta que se resuelvan los sintomas y se normalicen los 
valores de VSG/CRP. Una pauta tipica ulterior consistiria en 
reducir la dosis diaria 10 mg cada 2 semanas hasta llegar a 
20 mg/dia, ajustando la reducci6n posterior a la VSG/CRP y 
los sintomas, por ejemplo, una reduccidn de 2,5 mg cada 2-4 
semanas hasta 10 mg, y luego una reduccidn de 1 mg cada 
1-2 meses. 

Puede ser recomendable prescribir prednisolona con recu- 
brimiento entérico, sobre todo en pacientes con antecedentes 
de tlcera péptica. 

El tratamiento corticoide debe acompafiarse de proteccién 
osea y gastrointestinal, por ejemplo, un suplemento semanal 
de bisfosfonato semanal, un suplemento de calcio/vitamina 
D y un inhibidor de la bomba de protones. 

El seguimiento debe correr a cargo de un médico con expe- 
riencia y estar especialmente atento a las complicaciones de 
la corticoterapia. Se solicitara hemograma completo, VSG/ 
CRP, urea, electrélitos, glucemia y medida de presion arterial 
en cada visita. Cada 1-2 afios se realizara una radiografia de 
torax u otra técnica de imagen mas sofisticada para descartar 
un aneurisma aortico, y una densitometria dsea. 
Tratamiento antiagregante, por ejemplo, una dosis inme- 
diata de 600 mg de acido acetilsalicilico seguida de 100 mg 
diarios, ya que se ha demostrado que asi se reduce el riesgo 
de pérdida de vision y de ictus. 

Toda recaida significativa de los sintomas debe tratarse con 
un aumento intensivo de la dosis de corticoides; se dara 
metilprednisolona intravenosa si hay alteracion de la vision. 
Puede darse tratamiento coadyuvante con inmunosupreso- 
res, como el metotrexato en casos resistentes a corticoides 0 
como agentes ahorradores de corticoides cuando se requiera 
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una tratamiento prolongado, aunque con precaucion, porque 
no se ha demostrado su efecto beneficioso tan claramente 
como el de los corticoides. 

© Nose haconfirmado que los bloqueantes bioldgicos tengan 
un efecto protector claro. 


Otras manifestaciones 


© La oclusion dela arteria ciliorretiniana puede combinarse con 
la NOIAA (fig. 19.14D). 

© La oclusioén de la arteria central de la retina a menudo se 
asocia a la de la arteria ciliar posterior, con la consiguiente 
hipoperfusion coroidea, ya que ambos vasos se originan en un 
tronco comun de la arteria oftalmica. 

© El sindrome isquémico ocular por afectacidn de la arteria 
oftalmica es raro. 


Neuropatia optica isquémica posterior 


La neuropatia dptica isquémica posterior (NOIP) es mucho menos 
frecuente que la variedad anterior. Se produce por isquemia de la 
porcién retrolaminar del nervio 6ptico irrigada por el plexo capilar 
pial circundante, que, a su vez, procede de ramas piales de la arteria 
oftalmica; solo un pequefio numero de capilares penetran realmente 
en el nervio y se extienden hasta su parte central entre los tabiques 
piales. El diagnéstico de NOIP solo se establecera tras descartar 
otras causas de neuropatia optica retrobulbar, como compresién o 
inflamacion. Inicialmente, la papila 6ptica parece normal, pero se 
va volviendo palida a lo largo de varias semanas. 
© NOIP perioperatoria. Aparece después de diversas intervencio- 
nes quirurgicas, sobre todo cardiacas y de la columna vertebral; 
su frecuencia en estas operaciones es de alrededor del 0,02%. 
Los principales factores de riesgo parecen ser la anemia y la 
hipotension por hipovolemia intraoperatoria. Es frecuente la 
afectacion bilateral, y el prondstico visual suele ser malo. La 
transfusion de sangre precoz y el tratamiento del edema facial 
u orbitario pueden ser beneficiosos. 
© NOIP arteritica. Se asocia a ACG y comporta un mal pronds- 
tico visual. 
© NOIP no arteritica. Se asocia a los mismos factores de riesgo 
generales que la NOIANA, salvo el apifiamiento de la papila 
Optica. El prondstico visual es similar al de la NOIANA. Algunos 
autores prescriben una pauta corta de corticoides sistémicos en 
dosis altas en casos incipientes. 


Papilopatia diabética 


Véase el capitulo 13. 


Neuropatia optica hereditaria de Leber 


Introduccion 


La neuropatia Optica hereditaria de Leber (NOHL) es una rara dege- 
neracion de las células ganglionares que afecta especialmente al haz 
papilomacular. La enfermedad se debe a la herencia materna de 
mutaciones puntuales del ADN mitocondrial, la mayoria (50-90%) en 
la posicion del nucleotido 11778 (A por G) del gen MT-ND4. Afecta 


tipicamente a varones de entre 15 y 35 afios de edad, aunque pueden 
darse casos atipicos en mujeres y a cualquier edad entre 10 y 60 afios. 
Por eso, debe pensarse en el diagnéstico de NOHL en todo paciente 
con neuropatia Optica bilateral, con independencia de su edad. 


Diagnostico 


© Sintomas. Es tipica la pérdida aguda o subaguda, grave e indo- 
lora de vision central en un ojo (50%). En los casos inicialmente 
unilaterales, el otro ojo se ve afectado de forma similar en el 
plazo de semanas o meses. 

© Signos. En la fase aguda a menudo son sutiles y faciles de pasar 
por alto, y en algunos pacientes la papila puede ser totalmente 
normal. 

oO La vision cromatica puede estar alterada. 

o A menudo existe defecto pupilar aferente relativo. 

© En los casos tipicos hay hiperemia de la papila con borrosi- 
dad de sus bordes (fig. 19.15A). 

oO Capilares dilatados sobre la superficie papilar; pueden exten- 
derse a la retina adyacente (microangiopatia telangiectasica; 
fig. 19.15B). 

oO Edema de la capa de fibras nerviosas peripapilares (seudo- 
edema). 

© Dilatacién y tortuosidad de los vasos del polo posterior. 

© Mas adelante desaparecen los vasos y el seudoedema, y se 
instaura una atrofia 6ptica marcada (fig. 19.15C), con pérdida 
de la capa de fibras nerviosas mas pronunciada en el haz 
papilomacular. 

© Puede haber microangiopatia telangiectasica en parientes 
del sexo femenino asintomaticas. 

© Sorprendentemente, a veces se conserva una respuesta foto- 
motora de las pupilas muy vivaz. 

© NOHL plus. Variantes raras con manifestaciones adicionales 
como disfuncién neuromuscular. 

© Pronéstico. Es malo, aunque puede producirse cierta recupe- 
racion visual en una minoria de casos incluso afios después. La 
mayoria de los pacientes sufren una pérdida permanente de 
vision bilateral con AV final de 6/60 0 peor. La mutacion 11778 
es la de peor prondéstico. 

e TCO. Los pacientes presentan adelgazamiento retiniano 
peripapilar; las portadoras no afectadas a menudo muestran 
engrosamiento variable de la capa de fibras nerviosas de la retina 
temporal, quiza debido a una acumulacién compensadora de 
mitocondrias. 

© Campo visual. Los defectos suelen consistir en escotomas cen- 
trales o centrocecales, con conservacion de la visién periférica. 

@ AGF. Ausencia de exudacién de la papila 0 los vasos microan- 
giopaticos. 

© Estudio genético. Para buscar las tres mutaciones causantes 
mas frecuentes. 


Tratamiento 


@ Aparte de medidas sintomaticas, como ayudas de baja vision, 
el tratamiento suele ser ineficaz. 

© Se han probado diversas vitaminas y cofactores, idebenona, 
creatina y otras sustancias con éxitos anecdoticos, y la adminis- 
tracion de uno o mas de estos farmacos podria ser beneficiosa, 


booksmedicos.org 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


Fig.19.15 Neuropatia dptica hereditaria de Leber. (A) Fase 
aguda que muestra edema hiperémico de papila con 
borramiento de sus bordes; (B) evidente microangiopatia 
telangiectdasica; (C) fase tardia con aspecto atrofico. 


sobre todo en fases precoces 0 antes de que se afecte el segundo 
ojo. Paraddjicamente, se ha informado de que la vitamina B,, 
en forma de cianocobalamina (pero no la hidroxocobalamina) 
empeora el resultado. 

© Deben evitarse las dietas deficitarias, sobre todo de vitamina B,,. 


CAPITULO 


Neuroftalmologia 


© Debeaconsejarse dejar de fumar y no consumir una excesiva canti- 
dad de alcohol, ya que asi se reduce en teoria el estrés mitocondrial. 
© Se esta investigando una posible terapia génica. 


Otras neuropatias (atrofias) opticas 
hereditarias 


Este grupo heterogéneo de trastornos raros se caracteriza princi- 
palmente por atrofia dptica bilateral. No existe ningun tratamiento 
eficaz, aunque pueden probarse las medidas descritas anteriormente 
para la NOHL. 


Atrofia optica dominante (atrofia optica de Kjer, 
atrofia 6ptica de tipo 1) 


© Herencia. Autos6mica dominante (AD). Es la neuropatia optica 
hereditaria mds comun, con una incidencia aproximada de un 
caso cada 50.000 personas; a menudo se debe a mutacion del 
gen OPA1 del cromosoma 3, que causa disfuncion mitocondrial, 
pero podrian intervenir otros genes y se han comunicado for- 
mas con herencia ligada al cromosoma X y autosémica recesiva 
(AR). Suele ser de alta penetrancia, pero expresividad variable 
en las formas dominantes. 

© Presentacién. Tipicamente empieza en la infancia, aunque no 
siempre, en forma de pérdida de vision gradual. Suele haber 
antecedentes familiares, pero la evolucion puede ser variable, 
incluso dentro de la misma familia. 

© Laatrofia 6ptica puede ser sutil y temporal (fig. 19.16A) o difusa 
(fig. 19.16B). Puede haber aumento de la excavacion. 

© El pronéstico es variable (AV final de 6/12-6/60) con diferencias 
considerables segtin las familias e incluso dentro de estas. Es 
tipico que progrese muy lentamente durante décadas. 

@ Anomalias generales. En el 20% de los pacientes se produce 
hipoacusia neurosensorial; otras manifestaciones son mas raras. 


Sindrome de Behr 


© Herencia. AR; los heterocigotos pueden tener manifestaciones 
leves. 

© Presentacion. En los primeros afios de la infancia, con pérdida 
de vision. 

© La atrofia éptica es difusa. 
Pronéstico. Variable, con pérdida moderada o grave de vision 
y nistagmo. 

© Anomalias generales, como marcha espastica, ataxia y retraso 
mental. 


Sindrome de Wolfram 


El sindrome de Wolfram también se conoce como DIDMOAD 
(diabetes insipida, diabetes mellitus, atrofia 6ptica [optic atrophy] 
y sordera [deafness]). 

@ Herencia. Se conocen tres formas genéticas, causadas por 
diversas mutaciones del gen WFS1, que da lugar al sindrome de 
Wolfram de tipo 1, del gen CISD2, que origina el sindrome 
de Wolfram de tipo 2, y probablemente una forma debida a 
mutacién del ADN mitocondrial, con herencia AR, AD o por 
transmisiOn mitocondrial materna. 
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Fig. 19.16 Atrofia 6ptica hereditaria. (A) Palidez temporal de ambas papilas; (B) palidez difusa bilateral. 


© Presentacion. Suele producirse entre los 5 y 21 afios, y habitual- 
mente la diabetes mellitus es la primera manifestacién, seguida 
de problemas visuales. 

© La atrofia éptica es difusa y grave, y puede asociarse a excava- 
cion papilar. 

© El prondostico suele ser malo (AV final < 6/60). 
La presencia de manifestaciones generales (aparte de las de 
DIDMOAD) es muy variable, probablemente en parte debido a 
la heterogeneidad genética, y pueden aparecer anosmia, ataxia, 
epilepsia, retraso mental, talla baja, anomalias endocrinas y 
aumento de proteinas en el LCR. La esperanza de vida suele 
estar sustancialmente reducida. 


Neuropatia optica nutricional 


Introduccion 


La neuropatia Optica nutricional (ambliopia alcohol-tabaquica) es 
una neuropatia é6ptica adquirida, al parecer infrecuente, pero posi- 
blemente poco diagnosticada. Se cree que en su patogenia interviene 
un déficit funcional de las mitocondrias, similar al de las neuropatias 
opticas hereditarias, y, como en estas, se ve afectado preferentemente 
el haz papilomacular. En los paises occidentales desarrollados, la 


enfermedad afecta tipicamente a individuos que consumen gran can- 
tidad de alcohol y tabaco. La mayoria de los pacientes tienen dietas 
descuidadas, y parece que los problemas derivan principalmente de 
la deficiencia de vitaminas del complejo B, sobre todo cianocoba- 
lamina (B,,) y tiamina (B,), pero también riboflavina (B,), niacina 
(B,) y piridoxina (B,). Asimismo, puede ser importante el déficit de 
cobre, acido félico y proteinas, al igual que los efectos toxicos directos 
del alcohol y el tabaco. Otra posible causa es una dieta vegetariana 
estricta, asi como las deficiencias dietéticas en pacientes ancianos. 
Puede verse un cuadro clinico similar por toxicidad medicamen- 
tosa o toxinas ambientales (p. ej., laborales). En zonas geograficas 
pobres predominan los factores etiolégicos nutricionales por ingesta 
dietética insuficiente, y puede haber neuropatia Optica nutricional 
epidémica. Los pacientes con anemia perniciosa pueden padecer 
este trastorno por malabsorcién de vitamina B,,. 


Diagnostico 


Debe tenerse en cuenta la posibilidad de gran diversidad de causas, 
sobre todo otras neuropatias 6pticas o maculopatias. 
e@ Sintomas 
© Instauracién gradual e indolora de borrosidad visual central 
de ambos ojos asociada a discromatopsia. 
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© Debe interrogarse sobre posibles causas, como farmacos 
(v. capitulo 20), exposicién ambiental a toxinas y dieta vege- 
tariana. 

© Debe descartarse que haya antecedentes familiares de neu- 
ropatia dptica. 

© Los sintomas neuroldgicos periféricos (pérdida de sensibi- 
lidad, trastornos de la marcha) deben hacer sospechar una 
neuropatia periférica. 

Signos 

O La afectacion de la AV es variable. 

© Las papilas inicialmente son normales en la mayoria de 
los casos, pero algunos pacientes muestran leve palidez, a 
menudo temporal, hemorragias en astillas sobre la papila o 
alrededor o un edema minimo. 

© Las reacciones pupilares generalmente son normales, pero 
puede haber un reflejo débil en los casos mas graves. 

© Deben buscarse otras manifestaciones oculares y generales 
de deficiencia nutricional (y solicitar las pruebas comple- 
mentarias correspondientes), por ejemplo, sindrome de 
Korsakoff, enfermedad de Wernicke 0 anemia perniciosa; 
en los paises subdesarrollados habra que considerar la posi- 
bilidad de xeroftalmia y beriberi. 

Pruebas de vision cromatica. La alteracion de la vision del 

color es desproporcionada a la disminucion de agudeza. Proba- 

blemente habra pérdida de saturacién del rojo. Las laminas de 

Ishihara son una prueba sencilla, parcialmente cuantitativa y 

ampliamente disponible. 

Los defectos del campo visual son escotomas centrocecales 

relativamente simétricos. Es dificil definir los bordes de los 

defectos con una diana blanca, y se hacen mas nitidos con una 

diana roja. 

La TCO puede mostrar engrosamiento de la capa de fibras nervio- 

sas retinianas peripapilares y ayuda a descartar patologia macular. 

Autofluorescencia del fondo de ojo (AFF). Debe realizarse esta 

prueba si se dispone de ella para descartar cambios maculares 

que sugieran una distrofia de conos o de conos-bastones, tras- 

tornos que pueden presentarse con discromatopsia y escotomas 

centrales. 

El prondstico es bueno en casos precoces si el paciente cumple 

con el tratamiento, aunque la recuperacién visual puede ser 

lenta; la percepcidn de los colores se normaliza mas lentamente 

que la agudeza. En los casos avanzados puede quedar un déficit 

sustancial permanente, aunque es muy raro que se produzca 

una pérdida completa de vision util, y el campo periférico se 

conserva incluso en los casos mas graves. 

Analisis de sangre. Niveles de B,, (cobalamina) y folato (en 

plasma y eritrocitos), asi como posiblemente otros niveles de 

vitaminas, como B, (tiamina) y B,, hemograma completo con 

extensién (anemia macrocitica) y proteinograma. Algunos auto- 

res recomiendan una serologia sifilitica por sistema. Puede estar 

indicado el cribado de toxinas concretas o de las mutaciones de 

la NOHL (v. anteriormente). Los niveles elevados en plasma de 

metilmalonato u homocisteina pueden indicar un posible déficit 

funcional de B,,, incluso en presencia de niveles normales-bajos 

de esta vitamina. 

PEV. La amplitud de la onda P1oo esta muy disminuida, pero 

su latencia es normal 0 casi. 
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© La RM puede solicitarse para descartar patologia intracraneal 
oculta, sobre todo cuando el cuadro clinico sea atipico (p. ej., 
asimetria evidente, palidez papilar con buena visién). 


Tratamiento 


Debe valorarse la cooperacién con un médico general o un neurdlo- 

go. El cumplimiento del tratamiento y las revisiones suele ser malo 

en la ambliopia alcohol-tabaquica. 

© Revision dietética, con asesoramiento nutricional formal, 
aumentando la ingesta de frutas y verduras. 

© Abstenciodn de alcohol y tabaco, aunque en la practica muchas 
veces solo se consigue que se reduzca su consumo. 

©® Vitaminas. Un preparado multivitaminico diario, mas tiamina 
(100 mg dos veces al dia) y folato (1 mg diario). En pacientes con 
déficit de folato y B,,, conviene corregir primero la deficiencia 
de vitamina B,, para evitar desencadenar una degeneracion 
combinada subaguda de la médula espinal. 

© Inyecciones intramusculares de hidroxocobalamina (vitamina 
B,,). El uso de B,, inyectable se ha abandonado en parte en los 
ultimos afios, ya que hay pruebas de que incluso en estados 
de malabsorcién el tratamiento oral puede ser eficaz. Algunos 
trabajos sugieren que las inyecciones de hidroxocobalamina 
mejoran la visién en la ambliopia alcohol-tabaquica, incluso 
si se sigue fumando, quiza porque revierten la toxicidad del 
cianuro; por eso puede valorarse emplearlas en casos graves 
o refractarios, y hay que resaltar también que el tratamiento 
intramuscular evita la falta de cumplimiento. Puede pautarse 
desde 1 mg semanal durante 8 semanas hasta una dosis mensual 
durante varios meses; las inyecciones trimestrales normalmente 
se mantendran de por vida. 

© La exposicién a toxinas concretas se suspendera inmediata- 
mente en casos debidos a toxicidad farmacoldgica o ambiental. 


Papiledema 


Introduccion 


El papiledema es la tumefaccién de la cabeza del nervio dptico 
secundaria a aumento de la presidén intracraneal (PIC). «Tumefac- 
cién papilar» o «edema de papila» son términos inespecificos que 
incluyen el papiledema, asi como otras causas de edema papilar. En 
todos los pacientes con papiledema debe sospecharse la presencia 
de un tumor intracraneal. No todos los pacientes con aumento de la 
PIC sufriran edema de papila. En la tabla 19.3 se exponen las causas 
de tumefaccion de la papila dptica. 


Liquido cefalorraquideo 


©® Circulacion (fig. 19.17A) 

oO ELLCR se forma en los plexos coroideos de los ventriculos 
cerebrales. 

© Pasaa los ventriculos laterales y entra en el tercer ventriculo 
a través de los agujeros de Monro. 

O Desde el tercer ventriculo, fluye a través del acueducto de 
Silvio hacia el cuarto ventriculo. 

o EILCR pasa del cuarto ventriculo a través de los agujeros de 
Luschka y Magendie hacia el espacio subaracnoideo, fluye 
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© En los casos con papiledema establecido, son frecuentes los 


Tabla 19.3 Causas de elevacion de la papila Optica mee: eae Per “sap 
episodios transitorios de oscurecimiento de la visién que 


e Papiledema 
e Hipertension maligna 
e Neuropatia dptica anterior 


duran hasta 30 s en uno 0 ambos ojos, que se desencadenan 
a veces al inclinarse, toser o con la maniobra de Valsalva; el 


° Isquémica edema de papila debido a otras causas suele asociarse a un 
e Inflamatoria deterioro visual mas persistente. 
e Infiltrativa © Diplopia horizontal debido a paralisis del VI par causada 


¢ Compresiva, incluidas orbitopatias 
e Seudopapiledema 
e Drusas papilares 
e Papila 6ptica inclinada 
e Fibras nerviosas mielinizadas peripapilares 
e Papila repleta en hipermetropia 
e Neuropatias dpticas mitocondriales e 
e Neuropatia dptica hereditaria de Leber 
e Intoxicacién por metanol 
Enfermedad intraocular 
¢ Oclusi6n de la vena central de la retina 


por estiramiento unilateral o bilateral de este nervio sobre el 
vértice del pefiasco (fig. 19.18); es un falso signo localizador. 

oO La vision generalmente esta normal o solo minimamente 
afectada. Una pérdida significativa es un hallazgo tardio 
asociado a atrofia éptica secundaria. 

Debe llevarse a cabo una exploracién neuroldgica. 

Pruebas complementarias 

© Puede realizarse una ecografia en modo B para distinguir 


entre papiledema y otras causas de tumefaccidn real o 


° Uveitis , : aparente (seudopapiledema) de la papila 6ptica, con una 
Boe ale peetenot sensibilidad y especificidad del 80-90% si se mide el diame- 
e Hipotonia 


tro externo de la vaina del nervio éptico (DVNO), que esta 


alrededor de la médula espinal y bafia los hemisferios cere- 
brales. 


© Se absorbe por el sistema venoso cerebral a través de las Vellosidades aracnoideas 


vellosidades aracnoideas. VL Te eee 
© La presién normal del LCR en la puncién lumbar (no en posi- 
cidn erecta) es de 10-18 cmH,O en adultos. 
© Causas de aumento de PIC (fig. 19.17B) 
© Hipertensi6n intracraneal idiopatica. 
© Obstruccién del sistema ventricular por lesiones congénitas 
o adquiridas. 
© Lesiones intracraneales ocupantes de espacio, incluidas 
hemorragias. 
Alteracién de la absorcién del LCR por meningitis, hemo- 
rragia subaracnoidea o traumatismos. 


[e) 


Trombosis de los senos venosos cerebrales. 
Edema cerebral por contusiones cefalicas. 


Hipertension arterial. 


OoO0°0 0 


Hipersecrecién de LCR por tumores del plexo coroideo (muy 
raro). 


Diagnostico del aumento de PIC 


® Cefaleas, que tipicamente ocurren por la mafiana temprano 
y pueden despertar al paciente, aunque con menos frecuencia 
pueden presentarse a cualquier hora del dia. El dolor puede ser 
generalizado o localizado, o intensificarse al mover la cabeza, 
inclinarse o toser. Tienden a ir empeorando con el tiempo. Muy 
raramente, no existe cefalea. 

© Nauseas, a menudo episddicas y con vémitos en escopetazo aso- 


ciados; pueden darse de forma aislada 0 preceder al comienzo 


1. Estenosis del acueducto 
2. Tumores 
3. Sangre, proteinas, obstruccién venosa 


de las cefaleas. 
© Alteracién del nivel de conciencia al agravarse el cuadro, 


Fig. 19.17 (A) Circulaci6n del liquido cefalorraquideo; 
(B) causas de aumento de la presion intracraneal 


inicialmente con mareo y somnolencia. Un deterioro marcado 


del nivel de conciencia puede indicar distorsién del tronco del 
encéfalo y requiere atencion urgente. 


No suele haber sintomas visuales en el aumento de PIC leve 0 
incipiente. 


(v. texto). AC = acueducto de Silvio; AM = agujero magno; 
VL = ventriculo lateral. 


booksmedicos.org 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


Ventriculos dilatados 


Tronco del encéfalo empujado hacia abajo 


Fig. 19.18 Mecanismo de pardlisis del VI par por aumento 
de la presion intracraneal. 


considerablemente distendido (5-5,7 mm o mayor de 3 mm 
por detras del globo ocular; fig. 19.19A). El nervio debe 
explorarse axialmente para que la medicién sea precisa, y 
depende de la experiencia del examinador. En contraste con 
el pulso venoso espontaneo (PVE; v. mas adelante), el DVNO 
no se normaliza por la fluctuacién a corto plazo de la PIC. 
El signo de la «media luna» (fig. 19.19B) consiste en un area 
anecoica en la parte anterior del nervio intraorbitario que se 
cree debida a la mayor separacion entre el nervio y su vaina. 
En la ecografia en modo A, la mirada lateral («prueba de los 
30 grados») a menudo produce una reduccién del 10% de 
este diametro en presencia de liquido excesivo (figs. 19.19C 
y D), pero no si el DVNO es normal 0 esté aumentado por 
infiltracién. El incremento del DVNO por liquido también 
puede deberse a otras patologias, como inflamaciones y 
traumatismos. 

oO La RM permite descartar una lesion ocupante de espacio o 
un aumento del tamafio de los ventriculos; también puede 
servir para medir el DVNO (didmetro normal promedio de 
aproximadamente 5,5 mm + 1mm mediante RM). 

o En ciertos casos, pueden solicitarse pruebas angiograficas, 
como una flebografia para descartar trombosis de senos 
venosos cerebrales. 

oO La puncién lumbar (PL) no debe realizarse hasta que 
las pruebas radioldégicas no hayan descartado una lesion 
ocupante de espacio, ya que esta podria causar herniacion 
inferior del contenido intracraneal hacia el area de menor 
presion inducida por la PL. Los trastornos de la coagulacion, 
incluyendo el tratamiento con anticoagulantes, son también 
una contraindicacion a menos que se corrija antes de la 
puncion. 


4---Vértice del penasco 
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Estadios del papiledema 


El papiledema casi siempre es bilateral, pero puede ser asimétrico. 
© Incipiente (fig. 19.20A) 

oO Leve hiperemia de la papila con conservacion de la excava- 
cion. 

© Borramiento de las estriaciones nerviosas retinianas peri- 
papilares y los bordes de la papila. 

O El 20% de los individuos normales carecen de PVE, que 
incluso puede ser dificil de detectar cuando esta presente. 
Si se identifica pulso venoso al menos en un ojo, se deduce 
que la PIC es normal en ese instante, teniendo en cuenta que 
puede haber fluctuaciones circadianas. 

© Establecido (agudo; fig. 19.20B) 

o AV normal o reducida. 

oO Hiperemia acusada de la papila, que estara moderadamente 
elevada, con bordes borrados y ausencia de excavacion fisio- 
légica. 

O Ingurgitacién venosa, hemorragias en llama peripapilares y 
a menudo focos blancos algodonosos. 

o Al aumentar el edema, la cabeza del nervio dptico puede 
parecer mas grande. 

© Pueden aparecer pliegues retinianos circunferenciales (lineas 
de Paton), sobre todo temporalmente (v. fig. 19.7C). 

oO Abanico macular: en pacientes mas jovenes pueden aparecer 
pequefias vesiculas en la retina superficial, que convergen 
formando un abanico con el vértice en la fovea; no debe 
confundirse con una estrella macular, que esta compuesta 
por exudados. 

o Aumento de la mancha ciega. 

© Crénico (fig. 19.20C) 

oO La AV es variable y los campos visuales empiezan a con- 
traerse. 

o Elevacion de la papila; es tipico que ya hayan desaparecido 
los focos blancos algodonosos y las hemorragias. 

oO Puede haber cortocircuitos optociliares (v. capitulo 13) y 
seudodrusas por depésitos cristalinos sobre la superficie 
papilar. 

© Atrofico (atrofia dptica; fig. 19.20D) 

© La AV esta muy afectada. 

oO Las papilas son blanco grisaceas, levemente prominentes, 
con pocos vasos sanguineos que las atraviesen y limites mal 
definidos. 


Hipertension intracraneal idiopatica 


Introduccion 


La hipertension intracraneal idiopatica, antes denominada «hiper- 
tension intracraneal benigna» o «seudotumor cerebral», se carac- 
teriza por una elevacion de la PIO para la que por definicién no se 
encuentra ninguna causa; las mujeres jovenes obesas son las que 
se ven afectadas mas a menudo. Puede deberse también a algunos 
farmacos, como los anticonceptivos (estrictamente seria una «hiper- 
tension intracraneal secundaria», si se identifica una causa), 0 a 
diversos trastornos, como lupus eritematoso sistémico, enfermedad 
de Lyme y sindrome de apnea del suefio. 
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Fig.19.19 Ecografia en el papiledema. (A) Didmetro de la vaina del nervio 6ptico de 7,1 mm, 3 mm por detras del globo 
ocular; (B) ecografia transversal en modo B que muestra el signo de la media luna (puntas de flecha); (C) ecografia en modo 
Aen posicién primaria con un didmetro del nervio 6ptico retrobulbar de 4,8 mm; (D) en mirada lateral, el didmetro se reduce 


a 3,5 mm; prueba de los 30° positiva. 


(Por cortesia de M. Stone, de American Journal of Emergency Medicine 2009;27:376.e1-376.e2 - fig. A; L. Lystad, B. Hayden, A. Singh, de Ultrasound Clinics 


2008;3:257-66 - figs. B-D.) 


Diagnostico 


© Sintomas y signos. Son los del papiledema, con cefaleas en mas 
del 90% de los pacientes, que también pueden referir acufenos 
pulsatiles y sufrir pardlisis de los pares craneales y ocasional- 
mente otros sintomas. El prondstico visual a largo plazo suele 
ser bueno, pero hasta en una cuarta parte de los casos habra 
cierto grado de deterioro permanente. 

©@ Pruebas complementarias. Igual que en papiledema: el DVNO 
esta aumentado y la RM puede mostrar ventriculos en hendi- 
dura y aplanamiento de la hip6fisis (signo de la «silla vacia»). 
La flebo-RM suele estar indicada para descartar trombosis 0 
estenosis de senos venosos cerebrales. Pueden plantearse otras 
pruebas complementarias para causas ocultas, sobre todo en 
pacientes que no encajen en el perfil tipico. 


Tratamiento 


© La pérdida de peso, incluso mediante cirugia bariatrica, puede 
ser muy eficaz, por lo que se recomienda claramente una inter- 
vencion dietética formal. 


© Otras opciones serian acetazolamida, furosemida, digoxina y 
analgésicos, y en casos refractarios, fenestracion del nervio dpti- 
co, derivacién lumboperitoneal y stent del seno dural transverso. 

@ Eluso de corticoides es controvertido, pero a veces se prescribe 
una pauta corta en el papiledema grave. 

e@ El manitol intravenoso o la PL suelen reservarse para exacerba- 
ciones graves. 

© La misién del oftalmdlogo suele limitarse al diagnostico y el 
seguimiento de la funcién visual mediante examen de AV, vision 
cromatica y campimetria, mas oftalmoscopia o fotografia del 
nervio Optico. 


Papila inclinada 


La papila inclinada es una anomalia frecuente, normalmente bila- 
teral, que consiste en la entrada aparentemente oblicua del nervio 
dptico en el globo ocular. Se asocia muy a menudo a miopia y 
astigmatismo. Se ha sugerido definirla como la existencia de un 
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Fig. 19.20 Papiledema. (A) Incipiente; (B) agudo establecido; (C) crénico; (D) atréfico en el mismo ojo de (C). 


cociente entre el diametro mayor de la papila y el mas corto (indice 
de ovalizacién) mayor de 1,3 (fig. 19.21A), aunque esta definicién 
dejaria fuera muchas papilas que parecen subjetivamente inclinadas 
(fig. 19.21B). Una consecuencia importante de esta inclinacién es la 
dificultad para descartar una lesién glaucomatosa superpuesta, ya 
que el reborde neurorretiniano temporal, especialmente en la zona 
temporal inferior, a menudo esta muy adelgazado. 
© Signos. Papila pequefia, ovalada o en forma de «D»: el eje casi 
siempre sigue una direccion nasal inferior, pero puede ser hori- 
zontal o casi vertical. 
oO Elborde de la papila esta mal definido en la zona donde las 
fibras nerviosas retinianas se encuentran elevadas. 
© Puede haber un marcado adelgazamiento coriorretiniano 
peripapilar, asi como un situs inversus, es decir, que los 
vasos temporales se desvien nasalmente antes de girar en 
sentido temporal (fig. 19.21C). 


© La perimetria puede mostrar defectos temporales superiores, 
que no respetan la linea media vertical. 


TCO. Puede encontrarse adelgazamiento sectorial de la capa 
de fibras nerviosas retinianas peripapilar, pero el analisis del 
complejo de células ganglionares macular a menudo -aunque 
no siempre- es normal, y aporta un pardmetro mas util para 
excluir una lesién glaucomatosa coexistente. 


Complicaciones. Rara vez puede producirse neovascularizacion 
coroidea y desprendimiento seroso macular. 


Torsion papilar 


Se dice que existe una torsidn de la papila si su eje mayor esta incli- 
nado mas de 15° respecto al meridiano vertical, que forma un angulo 
de 90° con la linea horizontal que conecta la fovéola con el centro 
de la papila dptica (v. fig. 19.21C). A menudo se asocia a inclinacién 
papilar, asi como a miopia. 
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Fig. 19.21 (A) Papila inclinada; (B) inclinaci6n papilar minima 
con adelgazamiento del rodete neurorretiniano temporal 

inferior; (C) inclinaci6n acusada y torsi6n de la papila con 
situs inversus y adelgazamiento coriorretiniano nasal inferior 
asociado. 


Foseta papilar 


© Signos 

o AV normal en ausencia de complicaciones. 

oO La papila a menudo es mas grande de lo normal y contiene 
una foseta grisacea redonda u ovalada de tamano variable, 
normalmente en la parte temporal (fig. 19.22A), aunque oca- 
sionalmente central o en otra zona; el 10-15% de las fosetas 
son bilaterales. 

oO Son frecuentes defectos del campo visual que pueden pare- 
cerse a los del glaucoma; los defectos centrales pueden indicar 
un desprendimiento macular. 

© Desprendimiento seroso macular (fig. 19.22B). Aparece en 
alrededor de la mitad de los ojos con fosetas papilares excén- 
tricas (mediana de edad de 30 afios). No se ha aclarado com- 
pletamente el origen del liquido. 

oO Una separacion de la retina en forma de esquisis que se 
extiende desde la foseta va seguida de un desprendimien- 
to seroso de las capas retinianas externas (fig. 19.22C). Es 
importante examinar detenidamente la papila 6ptica de 
todos los pacientes con coriorretinopatia serosa central. 

oO La AGF no suele mostrar hiperfluorescencia del desprendi- 
miento, que se demuestra bien mediante AFF (fig. 19.22D) 
y TCO. 

© Tratamiento. Conviene llevar a cabo revisiones periddicas 

(incluyendo el uso de una rejilla de Amsler) para detectar com- 

plicaciones, ya que es posible que el tratamiento precoz del 

desprendimiento macular obtenga mejores resultados visua- 
les. Cuando aparece un desprendimiento macular, existen las 
siguientes opciones: 

oO Observacion, ya que hasta en el 25% de los casos se produce 
la resolucién espontanea, aunque esta actitud podria empeo- 
rar el resultado final. 

oO Puede valorarse el uso de laser si la visién se deteriora. Se 
aplican quemaduras en la zona temporal a la papila. La tasa 
de éxitos es del 25-35%. 

oO Puede recurrirse a la vitrectomia con intercambio aire-liqui- 
do y posicién postoperatoria en decubito prono si el laser 
fracasa. 


Drusas de la papila optica 


Las drusas de la papila 6ptica son depésitos, normalmente calcifi- 

cados, dentro del parénquima de la cabeza del nervio dptico que 

aparecen hasta en el 2% de la poblacion, a menudo de forma bilateral 

(75%). Suelen ser esporadicas, pero en ocasiones se transmiten con 

herencia AD. Se cree que estan formadas por colecciones focales de 

productos metabdlicos axonales. 

© Sintomas. Suelen ser asintomaticas, aunque algunos pacientes 
pueden sufrir episodios de visién borrosa, posiblemente debidos 
a isquemia transitoria por su efecto compresivo. 

© Drusas enterradas. Sobre todo en la infancia, las drusas pueden 
estar ocultas bajo la superficie de la papila (figs. 19.23A y B, y son 
una causa frecuente de seudopapiledema. El aspecto nodular de 
la papila, la ausencia de excavacion y un patron vascular ano- 
malo -con posibles ramificaciones proximales, mayor numero 
de vasos grandes o tortuosidad- sugieren drusas, al igual que 
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Fig. 19.22 (A) Foseta Optica; (B) foseta dptica y desprendimiento macular; (C) desprendimiento macular; (D) imagen de 
autofluorescencia del fondo del ojo de (B). 
(Por cortesia de P Gili - fig. A.) 


© Complicaciones. Son raras, como neovascularizacion coroidea 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


la falta de otros signos de papiledema, como la hiperemia y el 
borramiento vascular. La visibilidad de las drusas suele aumen- 
tar durante los primeros afios de la adolescencia. 

Drusas expuestas. Las drusas sobre o cerca de la superficie 
papilar se ven como lesiones perladas blanquecinas de diversos 
tamajfios (figs. 19.23C y D). Tienden a crecer lentamente a lo 
largo de muchos afios. 

Es frecuente el adelgazamiento de la CFNR. 

Defectos del campo visual. Pueden tener diversas configura- 
ciones y se encuentran hasta en el 75% de los casos, y a menudo 
son progresivos, aunque rara vez afectan significativamente a la 
vision. No existe ningtin tratamiento, aunque puede probarse a 
disminuir la PIO y otras medidas en casos seleccionados. 
Asociaciones. Retinosis pigmentaria y estrias angioides; existen 
drusas papilares en el 90% de los pacientes con sindrome de Alagille. 


yuxtapapilar (fig. 19.23E), hemorragia vitrea y oclusiones vas- 

culares, sobre todo neuropatia éptica isquémica anterior. 

Pruebas de imagen 

oO La AFF suele mostrar muy nitidamente las drusas 
(v. figs. 19.23B y D). 

© Laecografia muestra las drusas calcificadas como focos muy 
reflectantes (fig. 19.23F). Las caracteristicas ecograficas del 
nervio 6ptico tipicas del aumento de PIC se han comentado 
anteriormente. 

o TCO. Adelgazamiento focal o difuso de la CFNR; también 
puede usarse para el seguimiento. 

oO La TC muestra calcificacion, pero supone una dosis con- 
siderable de radiacién, por lo que no esta indicada para 
confirmar la presencia de drusas. 


booksmedicos.org 


Fig. 19.23 Drusas de la papila Optica. (A) Drusas papilares enterradas; (B) imagen de autofluorescencia del fondo del ojo de 
(A); (C) drusas papilares expuestas; (D) autofluorescencia del fondo del ojo de (C); (E) drusas con neovascularizaci6n coroidea 
secundaria; (F) la ecografia en modo B muestra gran reflectividad acustica. 


(Por cortesia de J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular Diseases, Mosby 1997 - fig. E; P Gili - fig. F) 
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Coloboma papilar 


La hendidura embrionaria durante el desarrollo ocular es de localiza- 
cion inferior y ligeramente nasal, y se extiende desde el nervio dptico 
hasta el borde pupilar; un coloboma es un defecto en una o mas de las 
estructuras oculares por un cierre incompleto de dicha hendidura. El 
defecto puede ser unilateral o bilateral, y suele ocurrir de forma espora- 
dica en individuos por lo demas sanos, aunque también puede asociarse 
a numerosos trastornos generales, como cromosomopatias, sindrome 
CHARGE, sindrome de Goldenhar y anomalia del sistema nervioso 
central. Existe una variedad AD causada por mutacion del gen PAX6. 
© Signos 

Oo La AV a menudo esta reducida; puede haber ambliopia 

y defecto de refraccién. 


Neuroftalmologia 


o Excavacion focal, blanquecina y brillante, en forma de 
cuenco y descentrada inferiormente, de modo que el rodete 
neurorretiniano esta ausente o adelgazado y el tejido papi- 
lar normal queda confinado en una cufia superior de tama- 
fio variable segtin la gravedad del coloboma (figs. 19.24A 
y B). 

oO El coloboma papilar puede asociarse a un gran coloboma 
coriorretiniano e incluso continuarse con él (figs. 19.24C 
yD). 

o A veces se asocia a foseta papilar (fig. 19.24E); en ocasiones 
se ven seudofosetas en los colobomas papilares (fig. 19.24F) 

La perimetria muestra un defecto superior. 

Asociaciones oculares. Puede haber microftalmia, microcérnea 

y coloboma de otras estructuras, como iris 0 cristalino. 


Fig. 19.24 Coloboma papilar. (A) Coloboma papilar pequefo; (B) coloboma papilar grande; (€) coloboma papilar que se continua 
con un coloboma coriorretiniano; (D) coloboma coriorretiniano aislado; 


(Continua) 
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Fig. 19.24 (cont.) (E) coloboma papilar asociado a foseta Optica; (F) excavaci6n en forma de foseta asociada a un pequeno 


coloboma. 
(Por cortesia de P Gili - fig. B; L. Merin - fig. E; S. Chen y T. Roberts - fig. F.) 


© Complicaciones. Son raras, como desprendimiento de retina 
seroso, adelgazamiento progresivo del rodete neurorretiniano 
y neovascularizacion coroidea. 


Anomalia de morning glory 


La anomalia de morning glory es un raro trastorno esporadico, 
normalmente unilateral y de gravedad variable. Los casos bilate- 
rales, aun mas raros, pueden ser hereditarios. Al igual que con el 
coloboma, puede deberse a una mutacién del gen PAX6. Es raro que 
se asocie a trastornos sistémicos; el mas importante es la displasia 
frontonasal, caracterizada por anomalias mediofaciales, encefalocele 
basal y otras malformaciones cerebrales de la linea media, como 
hipopituitarismo. 
@ Signos 
oO La AV puede ser normal o estar reducida de modo variable. 
© Papila grande con excavacion en forma de embudo rodeada 
por un anillo de tejido coriorretiniano anormal (fig. 19.25). 
oO Un penacho blanco de tejido glial, debido a persistencia de 
vestigios de vasos hialoideos, cubre la parte central. 
© Los vasos sanguineos emergen del borde de la excavacién 
siguiendo un patron radial. Estan aumentados en numero y 
puede ser dificil distinguir las arterias de las venas. 
© Complicaciones. Desprendimiento seroso de retina (30%) y 
neovascularizacion coroidea. 


Hipoplasia del nervio optico 


El nervio dptico hipoplasico, unilateral o bilateral, transporta menor 
numero de fibras nerviosas. Su frecuencia parece estar aumentando, 
aunque sigue siendo relativamente raro. Afecta mas a menudo a 
hijos de madres jévenes, primiparas o que se han expuesto a diversas 
sustancias durante el embarazo. Puede ocurrir como una anomalia 


aislada en un ojo por lo demas normal, aunque es frecuente que se 
asocie a trastornos sistémicos (v. mas adelante). 
@ Sintomas 
© Los casos bilaterales graves se presentan con ceguera en la 
primera infancia y movimientos rotatorios oculares 0 nistagmo. 
© Los casos unilaterales o los bilaterales menos graves suelen 
presentarse con estrabismo. 
© Los casos leves a menudo no se diagnostican. 
© Signos 
oO La AV puede estar desde normal a gravemente afectada. 
oO Puede haber un defecto pupilar aferente relativo; ambas 
pupilas pueden mostrar respuestas fotomotoras perezosas 
en casos bilaterales. 


Fig. 19.25 Anomalia papilar de morning glory. 
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O La hipoplasia leve consiste simplemente en un papila mas 
pequenia de lo normal (fi 5A), que puede sospecharse 
sila distancia entre la fovéola y el centro de la papila es igual 
o mayor que el triple del didmetro papilar. 

oO En casos mas acusados, puede verse una pequefia papila 
grisacea, con una deficiencia central de tejido nervioso en 
forma de excavacién de la que emergen los vasos papilares 
con un patron radial ( 6B). A veces hay tortuosidad 
vascular. 

O Es tipico el signo de doble anillo, consistente en un anillo 
blanco de esclera visible que rodea una banda pigmentada 
que parece estar formada por migracién de epitelio pig- 
mentario ( 5C). También puede verse una fina linea 


externa pigmentada. 


Asociaciones oculares. Puede haber astigmatismo, amblio- 
pia, defectos campimétricos, hipoplasia foveal, aniridia y 
microftalmia. 

Asociaciones sistémicas. La hipoplasia del nervio dptico se 
asocia a gran variedad de defectos del desarrollo de la linea 
media cerebral, y son frecuentes los déficits hipofisarios e hipo- 
talamicos. Histéricamente, la asociaciédn mas frecuente era la 
«displasia septodptica» (sindrome de De Morsier), consistente 
en hipoplasia papilar, ausencia de septo pelicido, disgenesia del 
cuerpo calloso (fi 26D) e hipopituitarismo, pero ahora se 
cree que este complejo no existe como entidad especifica. 
Pruebas complementarias. Todos los nifios afectados deben ser 
estudiados para detectar posibles asociaciones generales, sobre 
todo endocrinopatias y retraso del desarrollo. 


Hage, 


Fig. 19.26 (A) Hipoplasia papilar leve; (B) hipoplasia papilar moderada; (€) hipoplasia papilar acusada; (D) RM sagital que 


muestra ausencia del cuerpo calloso. 
(Por cortesia de R. Bates - fig. B; A. Moore - fig. C; K. Nischal - fig. D.) 
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Fig. 19.27 Mielinizacion leve de fibras nerviosas 
yuxtapapilares. 


Fibras nerviosas mielinizadas 


En ocasiones, la mielinizacion de los axones de las células ganglio- 
nares se extiende mas alla de la lamina cribosa y es visible mediante 
oftalmoscopia aproximadamente en el 1% de la poblacién, en cuyo 
caso se habla de fibras nerviosas mielinizadas (FNM) o fibras de 
mielina. Suele ser un trastorno congénito y estable, aunque se ha 
informado de formas progresivas y adquiridas. En ocasiones, las 
FNM son familiares. Es muy raro que haya trastornos generales 
asociados. 
@ Signos 
oO La AV probablemente esté reducida si hay afectacién macu- 
lar; la perimetria puede mostrar un escotoma absoluto 
correspondiente a la zona de retina afectada. 
oO Unoo mas parches blancos estriados de bordes desflecados, 
con localizacién y tamafio variables (figs. 19.27 y 19.28); en 


dos tercios de los casos, las fibras son contiguas al nervio 


Optico. 
© Los vasos retinianos de la zona afectada pueden estar ocultos. 
© Entre el 5 y el 10% de los casos son bilaterales. 
oO Puede haber un cuadro oftalmoscopico parecido por infil- 
tracidn neoplasica y otros procesos. 
© Asociaciones oculares. Puede haber miopia, anisometropia, 
estrabismo y ambliopia. 
© Pruebas de imagen. La AFF muestra hipoautofluorescencia, y 
hay ocultamiento de la fluorescencia del fondo en la AGF. La 
CENR es hiperreflectante en la TCO. 
© El unico tratamiento seria corregir el defecto de refraccién, la 
ambliopia y el estrabismo si estuvieran presentes. 


Sindrome de Aicardi 


El sindrome de Aicardi consiste en diversas malformaciones del sis- 
tema nervioso central y otros érganos asociadas a multiples lagunas 
de despigmentacién coriorretiniana bilaterales que rodean una 
papila dptica hipoplasica, colobomatosa o pigmentada (fig. 19.29); 
otros posibles hallazgos oculares serian catarata y colobomas. La 
herencia es ligada al cromosoma X dominante; la enfermedad es 
mortal dentro del utero en los varones. Las nifias afectadas suelen 
morir en los primeros afios de vida. 


Papila de Bergmeister 


Esta anomalia relativamente comtn esta formada por vestigios de 
los vasos hialoideos (fig. 19.30); véanse también los capitulos 12 y 17. 


Otras anomalias 


© Estafiloma peripapilar. Trastorno no hereditario y general- 
mente unilateral en la que una papila relativamente normal 
se situa en la base de una excavacién profunda cuyas paredes, 
asi como la coroides y el epitelio pigmentario retiniano (EPR) 
circundantes, muestran cambios atroficos (fig. 19.31A). La AV 
esta muy reducida y puede haber un desprendimiento de retina 


Fig. 19.28 Fibras nerviosas mielinizadas de grado diverso. 
(Por cortesia de C. Barry.) 
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Fig. 19.29 Fondo de ojo en el sindrome de Aicardi. (A) Ojo 
derecho; (B) ojo izquierdo. 


localizado. A diferencia de otras anomalias con excavacién de 

la papila optica, rara vez se asocia a otros defectos congénitos o 

enfermedades generales. 

El sindrome papilorrenal (renal-coloboma) es una enferme- 

dad AD, causada en la mayoria de los casos por mutacion del 

ee sseeleih see eeacieeae Por yaa aoe yee i P aps Fig. 19.30 Papila de Bergmeister. (A) y (B) Pequenas lesiones 
Optica. Las papilas no muestran una verdadera hipoplasia, sino _pilateral es; (C) ejemplo mas evidente. 

un fallo de la angiogenia; son de tamafio normal con excavacion 

central y sustitucién de los vasos centrales de la retina por vasos 
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ciliorretinianos (fig. 19.31B). 
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Pupilas 


«Displasia papilar» es un término descriptivo para las papilas 
muy deformadas que no encajen en ninguna categoria identifi- 
cable (fig. 19.31C). 

La megalopapila es una alteracion tipicamente bilateral en 


la que tanto el didmetro papilar horizontal como el vertical 
miden 2,1 mm 0 mas, y el area de la papila es mayor de 2,5 mm’. 
Aunque el cociente excavacién/papila es mayor de lo normal, la 
excavacion mantiene su forma habitual sin indicios de pérdidas 
focales del rodete neurorretiniano. Aunque la TCO puede mos- 
trar adelgazamiento de la capa de fibras nerviosas retinianas 
peripapilares, el complejo de células ganglionares macular es 
tipicamente normal. 

La aplasia del nervio 6ptico es un trastorno rarisimo en el 
que hay ausencia de la papila optica o esta es rudimentaria, y 
los vasos retinianos, cuando existen, son escasos y anormales. 
Puede haber alteraciones pigmentarias de la retina, sobre todo 


Fig. 19.31 Otras anomalfas congénitas de la papila dptica. 
(A) Estafiloma peripapilar; (B) sindrome papilorrenal; 
(C) displasia de la papila dptica. 


(Por cortesia de D. Taylor y C.S. Hoyt, de Pediatric Ophthalmology and 
Strabismus, Elsevier 2005 - fig. B.) 


en el sitio donde tendria que haber estado la papila. Puede 
acompaniarse de otras malformaciones oculares y generales. 


Anatomia 


Reflejo fotomotor 


El reflejo fotomotor esta mediado por los fotorreceptores retinianos 

y un arco formado por cuatro neuronas (fig. 19.32). 

@ La primera neurona (sensorial) conecta cada retina con ambos 
nucleos pretectales del mesencéfalo a nivel de los tubérculos cua- 
drigéminos superiores. Los impulsos originados en la retina nasal 
se transmiten por fibras que se decusan en el quiasma y pasan 
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Fig. 19.32 Via anatdmica del reflejo fotomotor de la pupila. 


a la cintilla 6ptica opuesta para acabar en el nucleo pretectal 
contralateral. Los impulsos procedentes de la retina temporal 
son transmitidos por fibras que no se cruzan (cintilla éptica 
ipsolateral) y terminan en el nucleo pretectal de ese mismo lado. 

@ Lasegunda neurona (internuncial) conecta cada nucleo pretec- 
tal con ambos nucleos de Edinger-Westphal. Asi, un estimulo 
luminoso monocular provoca contraccién bilateral y simétrica 
de las pupilas. La lesion de las neuronas internunciales da lugar 
ala disociacién luz-proximidad que se observa en la neurosifilis 
y los pinealomas. 

© La tercera neurona (motora preganglionar) conecta el nucleo de 
Edinger- Westphal con el ganglio ciliar. Las fibras parasimpaticas 
discurren con el III par craneal, siguen por su division inferior y 
alcanzan el ganglio ciliar a través del nervio del musculo oblicuo 
inferior. 

@ Lacuarta neurona (motora posganglionar) abandona el ganglio 
ciliar y discurre en los nervios ciliares cortos para inervar el 
esfinter pupilar. El ganglio ciliar esta localizado dentro del cono 
muscular, justo por detras del globo ocular. Debe sefialarse que, 
aunque el ganglio ciliar es atravesado por otras fibras nerviosas, 
solo hacen sinapsis en él las fibras parasimpaticas. 


Reflejo de proximidad 


El reflejo de proximidad, una sincinesia mas que un verdadero 
reflejo, se activa cuando la mirada cambia de un objeto lejano a otro 
cercano (v. también capitulo 18). Consiste en la triada de acomoda- 
cién, convergencia y miosis. No requiere que haya visién y no existe 
ninguna situacion clinica en la que se observe reflejo fotomotor 
con ausencia del reflejo de proximidad. Aunque la via final de los 
reflejos fotomotor y de proximidad es idéntica (es decir, HI par, gan- 
glio ciliar y nervios ciliares cortos), no se conoce bien el centro del 
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reflejo de proximidad. Probablemente hay dos influencias supranu- 
cleares: los lobulos frontal y occipital. El centro mesencefalico para el 
reflejo de proximidad probablemente esté situado mas ventralmente 
que el nticleo pretectal, lo que podria explicar por qué las lesiones 
compresivas, como los pinealomas, que afectan preferentemente a 
las neuronas internunciales dorsales que intervienen en el reflejo 
fotomotor respetan el reflejo de proximidad hasta fases mas tardias. 


Defecto pupilar aferente 


Defecto pupilar aferente absoluto 


El defecto pupilar aferente absoluto (pupila amaurotica) se produce 

por lesion completa del nervio dptico y se caracteriza por lo siguiente: 

© El ojo afectado esta completamente ciego (es decir, sin percep- 
cién luminosa). 

© <Ambas pupilas tienen el mismo tamafio. 
Cuando se estimula el ojo afectado con la luz, no reacciona 
ninguna pupila. 

© Cuando se estimula el ojo sano, ambas pupilas reaccionan nor- 
malmente. 

© = Elreflejo de proximidad es normal en ambos ojos. 


Defecto pupilar aferente relativo 


El defecto pupilar relativo (pupila de Marcus Gunn) se debe a una 
lesién incompleta del nervio dptico o a retinopatia grave, pero nunca 
a una catarata densa. Los signos clinicos son los de la pupila amau- 
rotica, pero mas sutiles. Por tanto, las pupilas responden débilmente 
a la estimulacion del ojo enfermo y con viveza a la del ojo sano. La 
diferencia entre las reacciones pupilares de ambos ojos puede poner- 
se de manifiesto mediante la «prueba de iluminacién alternante», en 
la que se proyecta una fuente de luz alternativamente de un ojo a 
otro varias veces, para estimular cada ojo de forma rapida y sucesiva. 
El defecto pupilar aferente relativo se caracteriza por lo siguiente: 
© Cuando se estimula el ojo izquierdo normal, se contraen ambas 
pupilas (fig. 19.33A). 
© Cuando la luz se cambia al ojo derecho enfermo, el estimulo 
para la miosis se reduce y ambas pupilas se dilatan en lugar de 
contraerse (fig. 19.33B). 
© Cuando vuelve a estimularse el ojo izquierdo normal, se con- 
traen nuevamente ambas pupilas (fig. 19.33C). 
© Cuando se estimula el ojo derecho patoldgico, ambas pupilas se 
dilatan (fig. 19.33D). 
Debe recordarse que en las lesiones aferentes (sensoriales), las 
pupilas tienen el mismo tamazfio; la anisocoria (didmetro pupilar 
asimétrico) implica una lesidn de la via nerviosa eferente (motora) 
o del propio iris. 


Sindrome de Horner (paralisis simpatica 
ocular) 


Anatomia 


La via simpatica consta de tres neuronas (fig. 19.34): 
© La primera neurona (central) empieza en el hipotalamo pos- 
terior y desciende sin cruzarse por el tronco del encéfalo hasta 
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Fig. 19.33 «Prueba de iluminaci6n alternante» en un defecto 
pupilar aferente derecho. 


(Por cortesia de E.S. Rosen, R Eustace, H.S. Thompson y W.J.K. Cumming, de 
Neuro-ophthalmology, Mosby 1998.) 


el centro cilioespinal de Budge, en el asta intermediolateral de 
la médula espinal, localizado entre C8 y T2. 

© Lasegunda neurona (preganglionar) va desde el centro cilioes- 
pinal hasta el ganglio cervical superior del cuello. Durante su 
largo recorrido, esta en intima relacion con la pleura apical, 
donde puede lesionarse por un cancer bronquial (tumor de 
Pancoast) o durante la cirugia de cuello. 

© La tercera neurona (posganglionar) asciende a lo largo de la 
arteria carétida interna para penetrar en el seno cavernoso, 
donde se une a la rama oftalmica del nervio trigémino. Las fibras 
simpaticas alcanzan el cuerpo ciliar y el musculo dilatador de la 
pupila a través del nervio nasociliar y los nervios ciliares largos. 


Causas 


Las causas del sindrome de Horner se muestran en la tabla 19.4. 
Generalmente, el sindrome de Horner posganglionar aislado (sin 
otros hallazgos neuroldgicos) es de origen microvascular, pero no 
siempre ocurre asi. 


Presentacion 


La mayoria de los casos son unilaterales. Entre las causas bilaterales 

estarian las lesiones de la columna cervical y la neuropatia diabética 

autondmica. El sindrome de Horner doloroso, sobre todo si es de 
comienzo agudo, debe hacer pensar en una diseccién carotidea. 

@ Ptosis leve (normalmente de 1-2 mm), secundaria a debilidad 
del musculo de Miiller, y miosis, debido a la accién no con- 
trarrestada del esfinter pupilar, con la consiguiente anisocoria 
(fig. 19.35A). 

© Unhallazgo clave en la exploracién es que la anisocoria aumenta 
en penumbra, ya que, a diferencia de la otra pupila normal, la 
pupila de Horner se dilatara muy lentamente; la anisocoria 
inducida por la oscuridad disminuye cuanto mas tiempo se 
permanezca en penumbra. 


-Hipotalamo posterior 


Ganglio cervical superior - 


Centro cilioespinal 
de Budge (C8-T2) 


Fig. 19.34 Via anatomica de la inervacion simpatica ocular. 
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Tabla 19.4 Causas de sindrome de Horner 


e Central (neurona de primer orden) 

e Lesidn del tronco del encéfalo, generalmente ictus 
(p. ej., infarto bulbar lateral), pero también tumores, 
desmielinizaci6n 

e Siringomielia 

e Sindrome bulbar lateral (de Wallenberg) 

e Lesi6n de la médula espinal cervical 

e Neuropatia autondémica diabética 

e Preganglionar (neurona de segundo orden) 

e Tumor de Pancoast 

e Aneurisma y disecci6n carotidea y adrtica 

e Lesi6n de la médula espinal toracica 

e Diversas lesiones cervicales (tumor tiroideo, 
adenopatias, traumatismos, posquirurgica) 

e Posganglionar (neurona de tercer orden) 

e Disecci6n de arteria carétida interna 

e Tumor nasofaringeo 

e Tumor del seno cavernoso 

e Otitis media 

e Cefalea en brotes (neuralgia migranosa) 


© Los reflejos fotomotor y de proximidad de las pupilas son nor- 
males. 

© Puede verse heterocromia hipocrémica (iris de diferente color, 
siendo el de Horner mas claro) en casos congénitos o de larga 
evolucién (fig. 19.35B). 

© Leve elevacién del parpado inferior (ptosis inferior) a conse- 


cuencia de la debilidad del musculo tarsal inferior. 


Fig. 19.35 Sindrome de Horner. (A) Sindrome de Horner 
derecho; (B) heterocromia de iris asociada a un sindrome 
de Horner congénito izquierdo en un nifo. 

(Por cortesia de A. Pearson - fig. A.) 
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© Hiposudoracion ipsolateral, pero, como las fibras sudomotoras 
que inervan la piel facial discurren junto a la arteria carétida 
externa, esto solo ocurre si la lesidn esta por debajo del ganglio 
cervical superior; los pacientes pueden interpretar erroneamen- 
te que el lado normal suda excesivamente. 

© Deben explorarse los pares craneales y el sistema nervioso 
periférico (p. ej., Ti, fuerza al agarrar), asi como el cuello y los 
ganglios linfaticos regionales, si es preciso por un neurologo. 


Pruebas farmacologicas 


Para confirmar el diagndstico se usa apraclonidina 0 cocaina, 
aunque esta Ultima cada vez menos (v. mas adelante). Pueden 
emplearse hidroxianfetamina y adrenalina para diferenciar una 
lesion preganglionar (de la primera o segunda neurona) de la lesion 
posganglionar (de la tercera neurona), pero como esta distincién 
puede no influir a la hora de programar las pruebas complemen- 
tarias (p. ej., las lesiones carotideas pueden causar un sindrome 
preganglionar o posganglionar), algunos autores limitan el uso 
de pruebas farmacoldgicas a confirmar la presencia de sindrome 
de Horner. 

e@ Apraclonidina al 0,5 0 1%. Se instila una gota en ambos ojos 
para confirmar o refutar la presencia de sindrome de Horner. 
Las pupilas deben explorarse al cabo de media hora y, si la prue- 
ba es negativa, otra vez a los 45 min. La apraclonidina atraviesa 
la barrera hematoencefalica, por lo que debe emplearse con gran 
precaucion en nifios menores de 1 afio. Puede tener un efecto 
de duracién prolongada, por lo que no deben realizarse otras 
pruebas farmacoldgicas hasta que pasen entre 3 y 5 dias. 

O Resultado: la pupila de Horner se dilataré, mientras que una 
pupila normal practicamente no se modificara. La ptosis a 
menudo mejora. Tiene una sensibilidad en torno al 90% 
(detectara la mayoria de los casos) y una especificidad cer- 
cana al 100% (muy raramente diagnosticara de sindrome de 
Horner si este no esta presente). 

o Explicacién: hay aumento de receptores a-1 en el musculo 
dilatador de la pupila desnervado. 

@ Lacocaina al 4% se instila en ambos ojos; como es mas dificil 
de conseguir que la apraclonidina, esta prueba actualmente 
se reserva para lesiones agudas (la prueba de la apraclonidina 
probablemente requiere como minimo 2 semanas para positi- 
vizarse) 0 casos en que la prueba de apraclonidina dé resultados 
equivocos pero haya una alta sospecha clinica. 

oO Resultado: la pupila normal se dilatara, pero la pupila de 
Horner, no; una anisocoria de incluso hasta solo 0,8 mm en 
una habitacion en penumbra es significativa. 

oO Explicacién: la cocaina bloquea la recaptacién de la noradre- 
nalina liberada por la terminacion nerviosa posganglionar, 
que se acumula y causa dilatacién de una pupila normal. En 
el sindrome de Horner no se secreta noradrenalina, por lo 
que la cocaina no causa ningun efecto. 

© La fenilefrina al 1% es mucho mas asequible que la hidroxian- 
fetamina (v. a continuacion) o la adrenalina, y mas o menos 
igual de precisa, por lo que en gran medida ha reemplazado a 
esos dos farmacos para distinguir entre lesiones preganglionares 
y posganglionares. Se suele preparar diluyendo un colirio de 
fenilefrina al 2,5 0 el 10%. 
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Fig. 19.36 (A) Sindrome de Horner preganglionar derecho; 
(B) midriasis bilateral tras la instilaci6n de hidroxianfetamina 
en ambos ojos; también se ha resuelto parcialmente la ptosis. 


oO Resultado: en una lesidn posganglionar establecida (10 dias), 
la pupila de Horner se dilatara y la ptosis mejorara transito- 
riamente. En el sindrome de Horner central o preganglionar 
o en un ojo normal, la pupila no se dilatara o lo hard en grado 
minimo. 

oO Explicacion: en el sindrome de Horner posganglionar, el 
musculo dilatador de la pupila adquiere una hipersensibili- 
dad por desnervacion a los neurotransmisores adrenérgicos 
debido a la disfuncién de su nervio motor local. 

© Hidroxianfetamina al 1%. Se instilan dos gotas en cada ojo. 

Puede ser ligeramente mas sensible que la prueba de fenilefrina. 

© Resultado: una pupila normal o con Horner preganglionar 
se dilatara (fig. 19.36), pero no en casos de Horner posgan- 
glionar. 

oO Explicacién: la hidroxianfetamina potencia la liberacion de 
noradrenalina desde las terminaciones nerviosas posgan- 
glionares funcionantes. En una lesion de la neurona de tercer 
orden (posganglionar) no hay liberacion de noradrenalina 
desde el nervio alterado. 

©@ La adrenalina al 0,1% tiene un efecto similar a la fenilefrina. 


Pruebas complementarias 


Debe consultarse con un especialista en neurologia o neuroftal- 
mologia en casos confirmados de sindrome de Horner; si este 
se presenta de forma aguda, se considerara una urgencia. Por el 
contrario, si el cuadro ha estado presente durante mas de 1 afio y 
no existen otros signos localizadores, la probabilidad de que las 
pruebas complementarias obtengan algun resultado es muy baja. 
Lo mas importante son las pruebas neurorradioldgicas; la TC 0 la 


angio-RM para examinar la region desde el arco adrtico al poligono 
de Willis facilitaran descartar lesiones cervicales (incluidas las de 
la carétida), el vértice pulmonar, el tiroides y la base del craneo. La 
RM puede utilizarse si se requiere mayor definicidn de los tejidos 
blandos, por ejemplo, para descartar un ictus del tronco del encé- 
falo. Las radiografias simples de torax y la ecografia carotidea son 
de poca utilidad. 


Tratamiento 


Se tratara la causa como corresponda. La ptosis del sindrome de 
Horner es leve, pero puede valorarse la cirugia si el paciente lo 
desea; la apraclonidina puede usarse como tratamiento transitorio. 


Pupila de Adie 


Introduccion 


La pupila de Adie (pupila tonica, sindrome de Adie) se produce por 
desnervaci6n parasimpatica posganglionar del esfinter pupilar y el 
musculo ciliar, y puede aparecer después de infecciones viricas. En 
ocasiones se hereda con un patron AD. Se supone que la disfuncién 
se localiza en el ganglio ciliar y, en el cuadro mas amplio del sin- 
drome de Holmes-Adie, en el ganglio de la raiz dorsal integrada en 
la via refleja. Suele afectar a mujeres jévenes y es unilateral en el 
80% de los casos, aunque el segundo ojo se ve afectado tipicamente 
al cabo de varios meses 0 afios. 


Diagnostico 


© Sintomas. El paciente puede notar anisocoria o referir visién 
borrosa de cerca debido a problemas de acomodaci6n. 
@ Signos 
oO Pupila grande y regular (aunque a veces puede ser irregular) 
(fig. 19.37A). 
© Reflejo fotomotor directo ausente o perezoso (fig. 19.37B). 
o Enlalampara de hendidura, se observan tipicos movimien- 
tos vermiformes del borde pupilar. 
© Tampoco hay contraccién pupilar o esta es lenta al esti- 
mular con luz el otro ojo (reflejo fotomotor consensuado; 
fig. 19.37C). 
© La pupila responde lentamente frente a objetos proximos, 
después de lo cual la redilatacién también es lenta. 
© Laacomodacion puede manifestar una tonicidad similar, con 
un enfoque para cerca lento e insuficiente y un reenfoque 
para lejos prolongado. 
o En casos de larga evolucion, la pupila puede estar midtica. 
© <Asociaciones. Puede haber hiporreflexia osteotendinosa en 
el miembro inferior (sindrome de Holmes-Adie; fig. 19.37D) y 
otras manifestaciones de disfuncién nerviosa autondmica, como 
sudoracion excesiva (sindrome de Ross), hipotensién ortostatica 
y, en ocasiones, obstruccién intestinal o retencién urinaria. Las 
tipicas pupilas de Adie a menudo se observan en disautonomias 
generalizadas, con gran variedad de causas posibles. 
@ Prueba farmacoldgica. La instilacion de pilocarpina al 0,1- 
0,125% en ambos ojos produce contraccién de la pupila anormal 
debido a la hipersensibilidad por desnervacion, sin que se afecte 
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Fig. 19.37 Pupila de Adie derecha. (A) Pupila derecha grande; (B) reflejo fotomotor derecho ausente o perezoso; (C) el reflejo 


fotomotor consensuado es similar; (D) hiporreflexia osteotendinosa. 


(Por cortesia de D.M. Albert y FA. Jakobiec, de Principles and Practice of Ophthalmology, Saunders 1994 - figs. A-C; M.A. Mir, de Atlas of Clinical Diagnosis, 


Saunders 2003 - fig. D.) 


la pupila normal. Algunos pacientes diabéticos también pueden 
mostrar esta respuesta y, muy ocasionalmente, se contraen 
ambas pupilas en individuos normales. 

© Debe solicitarse una serologia sifilitica (v. capitulo 11) en los 
pacientes con pupila ténica bilateral. 


Tratamiento e 


Generalmente no se requiere tratamiento, pero pueden usarse 
gafas de lectura para los problemas de vision cercana, y gafas de 
sol o colirio de pilocarpina en baja concentracion para mejorar la 
fotofobia. Puede valorarse una simpatectomia toracica en casos de 
sudoracion excesiva. 


Otras anomalias pupilares 


© Anisocoria fisioldgica (fig. 19.38). Se observa anisocoria de 
alrededor de 1 mm en cerca del 20% de la poblacién normal. 
Esta asimetria se mantiene en la misma proporcion bajo dife- 
rentes condiciones de iluminacién. Excepcionalmente puede 
ser necesario realizar una prueba con apraclonidina o cocaina 
para descartar un sindrome de Horner. e 
© Midriasis farmacoldgica (fig. 19.39). La dilatacion de una o 
ambas pupilas por la instilacidn de un midriatico puede ser 


involuntaria (p. ej., uso de colirios prescritos a otra persona, 
frotarse los ojos después de tocar un parche cutaneo de escopo- 
lamina para la cinetosis) o deliberada con fines de simulacién. 
La pupila no se contrae con luz potente ni al acomodar, sin 
que responda a ninguna concentracién de pilocarpina. No se 
acompafia de otras manifestaciones neurolégicas. 

Las pupilas de Argyll Robertson (fig. 19.40) son secundarias 
a neurosifilis y se atribuyen a una lesion mesencefalica dorsal 
que interrumpa la via del reflejo fotomotor, pero respete la 
via mas ventral de reflejo pupilar de proximidad, con lo que 
tendria lugar una disociacién luz-proximidad. En iluminacion 
tenue, ambas pupilas son pequefias y a veces irregulares. Con 
luz intensa, ninguna pupila se contrae, pero al acomodar (objeto 
cercano) se contraen ambas. Las pupilas no se dilatan bien en la 
oscuridad, pero la cocaina induce midriasis a menos que exista 
atrofia acusada del iris. Tras la instilacion de pilocarpina al 
0,1% en ambos ojos, no se contrae ninguna pupila, lo que sirve 
para diferenciar las pupilas de Argyll-Robertson de una pupila 
tonica bilateral de larga evolucion. Otras causas de disociacién 
luz-proximidad se muestran en la tabla 19.5. 

Pupilas tectales (mesencefalicas dorsales) (fig. 19.41). Este 
fenomeno forma parte del sindrome mesencefalico dorsal (v. mas 
adelante). Las pupilas estan dilatadas tanto con luz intensa como 
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Fig. 19.38 Anisocoria fisiol6gica derecha. (A) Con 

iluminacién tenue, la pupila derecha es ligeramente 

mayor que la izquierda; (B) con luz intensa, se contraen 
normalmente ambas pupilas, pero la derecha sigue siendo 
proporcionalmente mas grande que la izquierda; (C) ambas 
pupilas se dilatan tras la instilaci6n de cocaina al 4%. 


(Por cortesia de J.J. Kanski, de Signs in Ophthalmology: Causes and 
Differential Diagnosis, Mosby 2010.) 


en penumbra. Existe disociacién luz-proximidad. La pilocarpina 
al 0,1% no tiene ningun efecto. 

@ Midriasis unilateral episédica benigna (MUEB). Este trastorno 
idiopatico (fig. 19.42) ocurre la mayoria de la veces en mujeres 
jovenes por lo demas sanas; puede representar un equivalente 
migrafioso o deberse a gran variedad de etiologias. La midriasis 
suele durar varios minutos u horas antes de resolverse por com- 
pleto. Puede asociarse a leve borrosidad visual y cefalea. La nece- 
sidad de realizar pruebas complementarias se valorara de forma 
individualizada. No hay respuesta a la luz 0 la acomodacién o 
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Tabla 19.5 Causas de disociaci6n luz-proximidad 


e Unilateral 
e Defecto de conducci6én aferente 
e Pupila de Adie 
e Herpes zoster oftalmico 
e Regeneracién aberrante del III par 
e Bilateral 
Neurosifilis 
Diabetes de tipo 1 
Distrofia miotdnica 
Sindrome (mesencefalico dorsal) de Parinaud 
Amiloidosis familiar 
Encefalitis 
Alcoholismo crénico 


Fig. 19.39 Midriasis farmacologica derecha. (A) Midriasis 
derecha en penumbra; (B) con iluminacién intensa, 

la pupila derecha no se contrae; (€) al acomodar la pupila 
derecha, no se contrae; (D) ninguna pupila se contrae tras 
la instilaci6n de pilocarpina al 0,1% en ambos ojos; 

(E) tras la instilacion de pilocarpina al 1% en ambos ojos, 
se contrae la pupila izquierda, pero la derecha no. 


(Por cortesia de J.J. Kanski, de Signs in Ophthalmology: Causes and 
Differential Diagnosis, Mosby 2010.) 


es escasa. La pilocarpina al 0,1% no induce cambios, aunque la 
pilocarpina al 1% suele causar miosis bilateral. 


Anatomia 


Glandula hipofisis 


La silla turca es una profunda depresién en forma de silla de montar 
situada en la superficie superior del cuerpo del esfenoides; en ella se 
aloja la hipofisis (glandula pituitaria) (fig. 19.43). El techo de la silla 
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Fig. 19.40 Pupilas de Argyll Robertson. (A) En penumbra, ambas 
pupilas son pequenas y pueden ser irregulares; (B) con luz 
intensa no se contrae ninguna pupila; (€) al acomodar para 
un objeto cercano se contraen ambas pupilas (disociacién 
luz-proximidad); (D) ninguna pupila se contrae tras la 
instilacién de pilocarpina al 0,1% en ambos ojos. 


(Por cortesia de J.J. Kanski, de Signs in Ophthalmology: Causes and 
Differential Diagnosis, Mosby 2010.) 


turca esta formado por un pliegue de duramadre, el diafragma de la 
silla turca, que se extiende entre las apofisis clinoides anteriores y 
posteriores. Los nervios dpticos y el quiasma se situan por encima 
del diafragma de la silla turca; posteriormente, el quiasma se con- 
tintia con las cintillas épticas y forma la pared anterior del tercer 
ventriculo. Por tanto, un defecto de campo visual en pacientes 
con tumor hipofisario generalmente indica extensidn supraselar. Los 
tumores menores de 10 mm de didmetro (microadenomas) suelen 
quedar confinados en la silla turca, mientras que los de tamafio 
mayor de 10 mm (macroadenomas) a menudo sobrepasan sus limi- 
tes. En la tabla 19.6 se muestran las causas de lesiones quiasmiaticas. 


Estructuras vasculares paraquiasmaticas 


@ Venosas. Los senos cavernosos se sittan a ambos lados de la silla 
turca, de modo que los tumores hipofisarios que crecen hori- 
zontalmente afectan a estos senos y pueden dafar el segmento 
intracavernoso de los pares craneales IH, IV y VI. A la inversa, 
los aneurismas que se originan en el segmento intracavernoso 
de la arteria cardtida interna pueden erosionar las paredes de 
la silla turca y simular un tumor de la hipofisis. 
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Fig. 19.41 Pupilas tectales (mesencefdlicas dorsales). (A) Con 
iluminacion tenue, hay midriasis bilateral, que puede ser 
asimétrica; (B) con luz intensa, no se contrae ninguna pupila; 
(C) al acomodar se contraen ambas pupilas normalmente 
(disociaci6n luz-proximidad); (D) ninguna pupila se contrae 
tras la instilaci6n de pilocarpina al 0,1% en ambos ojos. 


(Por cortesia de J.J. Kanski, de Signs in Ophthalmology: Causes and 
Differential Diagnosis, Mosby 2010.) 


Tabla 19.6 Causas de lesiones quiasmaticas 


¢ Tumores 
e Adenomas hipofisarios 
e Craneofaringioma 
e Meningioma 
e Glioma 
¢ Cordoma 
e Disgerminoma 
e Tumores nasofaringeos 
e Metastasis 
e Masas no neoplasicas 
e Aneurisma 
e Quistes de la bolsa de Rathke 
e Displasia fibrosa 
e Mucocele del seno esfenoidal 
e Quistes aracnoideos 
e Otras 
e Desmielinizaci6n 
e Inflamacion; por ejemplo, sarcoidosis 
e Traumatismo 
e Necrosis por radiacié6n 
e Toxicidad; por ejemplo, etambutol 
e Vasculitis 
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Fig. 19.42 Midriasis unilateral episddica benigna (MUEB) 
derecha. (A) En penumbra, la pupila derecha es mas grande 
que la izquierda; (B) con luz intensa, la pupila derecha no se 
contrae; (€) al acomodar, la pupila derecha no se contrae; 
(D) la instilacién de pilocarpina al 0,1% en ambos ojos 

no consigue contraer ninguna pupila; (E) la instilaci6n de 
pilocarpina al 1% en ambos ojos induce miosis bilateral; 

(F) después de 24 h, ambas pupilas son iguales. 


(Por cortesia de J.J. Kanski, de Signs in Ophthalmology: Causes and 
Differential Diagnosis, Mosby 2010.) 


@ Arteriales (fig. 19.44). Las arterias cardtidas internas se curvan 
hacia atras y arriba desde el seno cavernoso y quedan inme- 
diatamente por debajo de los nervios dpticos, para ascender 
luego verticalmente por la cara lateral del quiasma. La rama 
comunicante anterior de la arteria cerebral anterior esta en 
intima relacién con la superficie superior del quiasma y los 
nervios 6pticos, de modo que un aneurisma en esta zona puede 
comprimir tanto el nervio éptico como el quiasma. 


Fibras nasales superiores ---Tercer ventriculo 


Fibras maculares --------== 


. vacul ---Craneofaringioma 
Fibras nasales inferiores ----- 


Hipofisis —- 


Fig. 19.43 Anatomia del quiasma en relaci6on con la hipofisis. 


Fisiologia 


Hormonas hipofisarias 


Los lébulos de la parte anterior de la hipdfisis estan compuestos 
por seis tipos de células. Cinco de ellos segregan hormonas, mien- 
tras que el sexto (células foliculares) no posee funcién secretora. 
Los adenomas hipofisarios de células mixtas son frecuentes; puede 
proliferar cualquiera de los seis tipos celulares y formar un adenoma; 
la clasificacién actual de los tumores hipofisarios se comenta mas 
adelante. 
e@ El lébulo anterior de la hip6fisis esta bajo el control de 
diversos factores inhibidores y estimulantes sintetizados por 


Arteria cerebral anterior 


| 
| 
| 
| 


Arteria 
/ carotida 


/ interna 


Arteria 

i comunicante 
Arteria basilar pastenok 
Fig. 19.44 Relaciones del quiasma con las estructuras 
arteriales adyacentes. 
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el hipotalamo, que legan a la hipofisis a través del sistema portal 
hipotaélamo-hipofisario: 

© Hormona de crecimiento humana (hGH o GH) o somato- 
tropina. 

Hormona estimulante del foliculo (FSH). 

Hormona luteinizante (LH). 

Prolactina (PRL). 

Tirotropina (TSH). 

Corticotropina (ACTH), que regula el nivel de cortisol en 


o000 0 


plasma. 
oO B-endorfina. 
© El lébulo intermedio segrega melanotropina (MSH). 
© La hipofisis posterior libera vasopresina (ADH) y oxitocina. 


Adenomas hipofisarios 


La clasificacion de estos tumores se basa en el tipo de hormona que 
segregan; alrededor del 25% de los adenomas hipofisarios primarios 
no sintetizan hormonas y pueden ser asintomaticos, causar hipo- 
pituitarismo o producir manifestaciones oftalmolégicas. Un sistema 
antiguo los clasificaba en acidéfilos, basdfilos y cromdfobos segun 
sus caracteristicas tincionales en el examen histopatoldgico, pero 
ya se ha abandonado. 


Manifestaciones oftalmologicas 
de los adenomas grandes 


A menudo, los pacientes con lesiones hipofisarias de gran tamafio 
pueden presentarse a los oftalmdlogos con sintomas visuales vagos, 
por lo que hay que valorar la posibilidad de realizar un estudio de 
campo visual en las cefaleas crénicas de cualquier tipo. También es 
importante un examen detallado de los campos visuales de ambos 
ojos en pacientes con deterioro inexplicable de la vision central de 
un ojo. 

@ Sintomas 

© Lacefalea puede ser intensa por efecto local del tumor, pero 
no tiene las caracteristicas tipicas del aumento de la PIC, por 
lo que a menudo se demora el diagnéstico. 

© Los sintomas visuales pueden ser vagos; normalmente se 
instauran de forma gradual y pueden no ser percibidos por 
el paciente hasta que estén bien establecidos. 

© La desaturacién cromatica a través de la linea media vertical 
del campo visual monocular es un signo precoz de compresién 
quiasmatica. 

oO Se pide al paciente que compare la intensidad del color de un 
alfiler o un rotulador rojo al moverlo desde el campo nasal 
al temporal en cada ojo. 

© Otra técnica consiste en presentar simultaneamente objetos 
rojos en partes totalmente simétricas de los campos visuales 
temporal y nasal, y preguntar si se ve igual el color. 

© Existe atrofia 6ptica aproximadamente en el 50% de los casos 
con defectos campimétricos. Cuando hay atrofia éptica, el pro- 
nostico de recuperacidn visual tras el tratamiento es reservado. 

Sila pérdida de fibras nerviosas se limita a las que se originan en 

la retina nasal (es decir, nasales a la fovea), solo estaran afectadas 

las zonas nasal y temporal de la papila, dando lugar a atrofia 
optica en banda o «pajarita». 
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Fig.19.45 Variaciones anatomicas de la posicién del 
quiasma. 


@ El papiledema es raro. 

O Los defectos del campo visual dependen de donde se localice 
y hacia dénde se expanda la lesidn compresiva, asi como 
de las relaciones anatémicas entre la hipdfisis y el quiasma 
(fig. 19.45 y v. mas adelante). Los pacientes pueden no acudir 
hasta que se afecte la visién central por presién sobre las 
fibras maculares. 

© Las fibras nasales inferiores del nervio dptico atraviesan 
el quiasma por la parte inferior y anterior, de ahi que los 
cuadrantes temporales superiores de ambos campos visuales 
sean los primeros en verse afectados en la mayoria de los 
tumores expansivos de la hipofisis, dando lugar a una cua- 
drantanopsia bitemporal superior que progresa a la clasica 


lesion campimeétrica quiasmatica, la hemianopsia bitemporal 
(fig. 19.46). La pérdida del campo visual de ambos ojos suele 
ser asimétrica (fig. 19.47). 


Las fibras que se 
decusan son las 
mas vulnerables 


Fig. 19.46 Progresion tipica de los defectos del campo visual 
bitemporales debidos a compresién del quiasma desde 
abajo por un adenoma hipofisario. OD = ojo derecho; 

Ol = ojo izquierdo. 
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Fig. 19.47 Hemianopsia bitemporal tipicamente asimétrica. 


O Las fibras nasales superiores atraviesan el quiasma por la 
parte superior y posterior, lo que implica que seran las pri- 
meras en verse afectadas en lesiones que se originen por 
encima del quiasma, como el craneofaringioma (fig. 19.48). 
Si los cuadrantes temporales inferiores del campo visual 
muestran una afectacién mas profunda que los superiores, 
es improbable que haya un adenoma hipofisario. 

oO Una lesion que comprima el quiasma anterior, como un 
adenoma hipofisario en presencia de un quiasma posfijado, 
puede dar lugar a un «escotoma de la unién», sindrome 
consistente en un defecto central o paracentral en el lado 
del nervio 6ptico afectado junto con un defecto temporal 
superior contralateral (v. fig. 19.53). Se discute sobre el 
mecanismo exacto, aunque suele atribuirse a afectacion 
simultanea de las fibras de uno de los nervios 6pticos y 
de fibras nasales inferiores contralaterales, que formarian 


OD 


Movimientos de la mano 


Cuenta de dedos 


Las fibras que se cruzan 
posteriormente son las mas 


vulnerables Craneofaringioma 


Fig. 19.48 Progresion de los defectos del campo visual 
bitemporales debidos a compresi6n del quiasma desde 
arriba por un craneofaringioma. OD = ojo derecho; Ol = ojo 
izquierdo. 


un asa hacia delante en el nervio, la llamada «rodilla de 
Wilbrand». 

oO Las fibras maculares se decusan por todo el quiasma, pero se 
concentran en su parte posterior. Una lesion que comprima 
principalmente el quiasma posterior, como un adenoma 
hipofisario en presencia de un quiasma prefijado, puede dar 
lugar, por tanto, a defectos hemiandpsicos bitemporales que 
afecten principalmente a los campos central y paracentral. 
La afectacién predominante de las cintillas 6pticas por una 
lesién posterior puede producir hemianopsia homénima. 

oO La pérdida acusada de campo visual temporal en ambos 
ojos puede impedir la fusion sensorial, descompensar una 
foria y crear problemas en la visin cercana. La «ceguera 
posfijacion» consiste en la presencia de un area sin vision 
distal al punto de fijacién debido al solapamiento de 
ambos hemicampos ciegos (fig. 19.49); a pesar del parecido 


Solapamiento de los 
campos ciegos 


Defecto Defecto 
temporal temporal 
del campo del campo 


visual 
del ojo 
derecho 


visual 
del ojo 
izquierdo 


Fig. 19.49 Mecanismo de la ceguera posfijacion. D = diana; 
M = macula. 


(Por cortesia de G. Liu, N. Volpe y S. Galetta, de Neuro-Ophthalmology 
Diagnosis and Management, Saunders 2010.) 
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terminoldgico, no va unido a un quiasma posfijado. Los 
pacientes pueden quejarse de dificultades en las tareas a corta 
distancia, como ensartar una aguja y cortarse las ufias, y la AV 
binocular puede ser peor que cuando se miden ambos ojos 
por separado. Puede aparecer vision doble por deslizamiento 
de los dos campos por fusién defectuosa («deslizamiento de 
hemicampos»), aunque la diplopia también puede deberse a 
paralisis de pares craneales (v. mas adelante). 
© Eldiagndstico diferencial de los defectos bitemporales debe 
incluir la dermatocalasia, las papilas inclinadas, los colobo- 
mas del nervio éptico, la retinosquisis nasal, la retinosis pig- 
mentaria nasal y la pérdida visual funcional (no fisiolégica). 
© Paralisis de musculos extraoculares por alteracidn de los pares 
craneales que atraviesan el seno cavernoso. 
@ Elnistagmo en balancin (v. mas adelante) es un hallazgo infre- 
cuente. 


Pruebas complementarias 


© LaRMcon contraste de gadolinio (fig. 19.50) utilizando planos 
multiples y cortes finos demuestra la relacion entre la masa 
tumoral y el quiasma, y suele ser la prueba neurorradioldgica 
preferida. Los adenomas son tipicamente hipointensos en las 
imagenes en T1 e hiperintensos en T2. 
La TC mostrara agrandamiento 0 erosion de la silla turca. 

© Elestudio endocrinoldgico es complejo, ya que pueden com- 
binarse cuadros de hipersecrecién e hiposecrecién hormonal, 
y suele correr a cargo del endocrindlogo. 


Fig. 19.50 RM potenciada en T1 realzada con gadolinio de un 
adenoma hipofisario. (A) Imagenes sagital y (B) coronal. 
(Por cortesia de D. Thomas.) 
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Fig. 19.51 Rasgos faciales en la acromegalia. 


Adenoma secretor de prolactina (prolactinoma) 


El adenoma lactotréfico o prolactinoma (antes llamado «adenoma 
croméfobo», aunque las lesiones pueden ser débilmente acidofilas) 
es el mas frecuente de los adenomas hipofisarios. Los pacientes 
suelen ser desde adultos jovenes hasta personas de mediana edad. En 
las mujeres, la hiperprolactinemia produce infertilidad (sindrome 
de amenorrea-galactorrea), mientras que en los hombres puede 
causar hipogonadismo, impotencia, esterilidad, disminucién de la 
libido y, en ocasiones, ginecomastia y galactorrea. Hasta el 95% se 
mantienen como microadenomas, aunque estos no suelen debutar 
con sintomas visuales. 


Adenoma corticotropo 


El adenoma corticotropo (una variante de adenoma basofilo) segre- 
ga ACTH y da lugar a enfermedad de Cushing (mientras que el sin- 
drome de Cushing seria el cuadro clinico por aumento del cortisol 
plasmatico de cualquier origen), que puede cursar con obesidad 
central y cara de luna llena, estrias cutaneas, pigmentacion y otros 
hallazgos, como hipertension. 


Adenoma somatotropo 


Los tumores somatdétropos (acidéfilos) segregan cantidad excesiva 
de GH, y dan lugar a acromegalia en los adultos (una vez que se 
ha completado el crecimiento dseo) y gigantismo en los nifios. Se 
presentan en personas de mediana edad, con agrandamiento de 
la cabeza, manos, pies y lengua, rasgos faciales toscos con crestas 
supraorbitarias y pliegues nasolabiales prominentes (fig. 19.51), 
crecimiento de la mandibula con oclusion dental defectuosa e 
hirsutismo en las mujeres. Pueden causar multiples complica- 
ciones, como diabetes, hipertensién, miocardiopatia y sindrome 
del tunel carpiano. 
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Tratamiento de los adenomas hipofisarios 


© Observacion. Puede estar indicada para tumores descubiertos 
fortuitamente que no causen sintomas. 

© Tratamiento farmacoldgico. Suele ser el tratamiento inicial y 
consiste en la reduccidn del tamaifio y la secrecién del tumor 
usando farmacos como agonistas dopaminérgicos (p. ej., 
cabergolina y la mas antigua bromocriptina) y andlogos de la 
somatostatina como octredtido, mas suplementos hormonales 
cuando esté indicado. 

© Cirugia. Por lo general su objetivo suele ser disminuir el tamafio 
del tumor mas que extirparlo completamente, y suele realizar- 
se endoscépicamente por via transesfenoidal a través de una 
incision en la encia debajo del labio superior. Esta indicada 
cuando el tratamiento médico fracasa o no se tolera, y a veces 
para descomprimir en casos de pérdida aguda de vision (v. mas 
adelante). La mejoria del campo visual es mas rapida en las 
primeras semanas y meses tras la intervencion. 

© Radioterapia. Apenas se emplea debido al riesgo de com- 
plicaciones, salvo en ciertas circunstancias. Las técnicas mas 
recientes incluyen la radioterapia de intensidad modulada y la 
radiocirugia estereotactica. 

© Seguimiento. Se requieren revisiones oftalmoldégicas a largo 
plazo, con valoracién periddica de la funcidn visual. 


Apoplejia hipofisaria 


La apoplejia hipofisaria (AH) o pituitaria se debe a hemorragia aguda 
o infarto de la hipofisis, y suele asociarse a un adenoma previo no diag- 
nosticado; el sindrome de Sheehan es un infarto hipofisario asociado al 
parto que suele considerarse un tipo de AH. La AH se manifiesta tipi- 
camente con cefalea intensa de instauracion brusca, nauseas y vomitos, 
a veces con meningismo y ocasionalmente con disminucion del nivel 
de conciencia o ictus. A menudo hay pérdida de AV 0 hemianopsia 
bitemporal segun los efectos anatémicos de la lesion. Es frecuente 
la diplopia por afectacién de los pares oculomotores adyacentes. La 
insuficiencia hormonal aguda puede dar lugar a complicaciones a veces 
mortales, como una crisis addisoniana. Las pruebas complementarias 
incluyen RM, campimetria urgente y estudio hormonal. Puede ser 
necesario un tratamiento médico agudo, que incluya la administracion 
de hormonas, y la descompresion quirurgica. 


Craneofaringioma 


El craneofaringioma es un tumor de crecimiento lento que se origina 
de los vestigios de la bolsa de Rathke en el tallo hipofisario. Los nifos 
afectados a menudo presentan enanismo, retraso del desarrollo 
sexual y obesidad por alteracién del funcionamiento hipotalamico. 
Los adultos suelen presentar alteraciones visuales. 

Los defectos campimétricos pueden ser complejos, secundarios a 
afectacién de los nervios dpticos, el quiasma o las cintillas épticas. 

El defecto inicial a menudo afecta a ambos campos temporales 
inferiores debido a que el tumor comprime el quiasma desde arriba 
y atras, dafiando las fibras nasales superiores (v. fig. 19.48). La RM 
muestra un tumor sdlido que se ve isointenso en las imagenes en 
T1 (fig. 19.52). Los componentes quisticos se ven hiperintensos 
en las imagenes en T1. El tratamiento es principalmente quirtrgico, 
aunque son frecuentes las recurrencias. 


Fig. 19.52 Imagen sagital de RM potenciada en T1 de un 
craneofaringioma con hidrocefalia secundaria. 
(Por cortesia de K. Nischal.) 


Meningioma 


Los meningiomas intracraneales afectan tipicamente a mujeres de 

mediana edad. Los defectos del campo visual y los signos clinicos 

dependen de la localizacién del tumor (fig. 19.53). 

© Los meningiomas del tubérculo de la silla turca con frecuencia 
producen un escotoma de la union (v. anteriormente y fig. 19.53) 
debido a su localizacién. 

© Los tumores de la cresta esfenoidal comprimen el nervio dptico 
precozmente si el tumor se localiza en la parte medial, y tardiamen- 
te si se ven afectadas la cara lateral del esfenoides y la fosa craneal 
media (fig. 19.54A). Un hallazgo clasico en este ultimo caso es la 
replecion de la fosa temporal debido a hiperostosis (fig. 19.54B). 


Ol OD 
_- Escotoma de la union 


Meningioma del tubérculo 
de la silla 


Meningioma de la cresta 
esfenoidal 


Meningioma del surco olfatorio 
Fig. 19.53 Ejemplos de compresi6n del nervio 6ptico por 


meningioma; también se muestra un escotoma de la unidn 
debido a una lesion en el tubérculo de la silla turca. 
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Fig. 19.54 Meningioma de la cresta esfenoidal. (A) Imagen de 
TC axial; (B) hiperostosis reactiva. 
(Por cortesia de A. Pearson - fig. A.) 


© El meningioma del surco olfatorio puede causar anosmia, asi 
como compresion del nervio éptico. 

e E] tratamiento suele consistir en cirugia, pero a veces se 
requiere radioterapia. En ocasiones puede ser suficiente con la 
observacién. 


VIAS RETROQUIASMATICAS 


Cintillas opticas 


Conceptos generales 


La patologia retroquiasmatica origina defectos parciales o totales del 
campo visual binocular que afectan al espacio visual contralateral. 
Esta hemianopsia que afecta al mismo lado del campo de ambos 


Neuroftalmologia 


ojos se denomina «homénima», a diferencia de la hemianopsia 
bitemporal de la compresién quiasmatica, que produce un defecto 
heteronimo, es decir, en lados opuestos del campo visual de cada ojo. 


Congruencia 


La hemianopsia homonima puede ser completa o incompleta. En 
el contexto de una hemianopsia incompleta, la congruencia alude 
a la semejanza en extension y patron de la pérdida campimétrica 
entre ambos ojos. Los defectos de campo casi idénticos en los dos 
ojos seran, por tanto, muy congruentes, mientras que, si hay bas- 
tante diferencia entre el campo del ojo derecho e izquierdo, seran 
incongruentes. La hemianopsia secundaria a patologia de las vias 
retroquiasmaticas anteriores es tipicamente incongruente, mientras 
que las lesiones situadas mas atras (p. ej., las radiaciones dpticas 
posteriores) manifiestan un alto grado de congruencia. 


Cuadro clinico 


© Hemianopsia homonima 

© Las cintillas 6pticas salen de la cara posterior del quias- 
ma, divergen y se extienden en sentido posterior alrededor 
de los pedunculos cerebrales para acabar en los ganglios 
geniculados laterales. 

oO Cada cintilla 6ptica contiene fibras cruzadas de la hemirreti- 
na nasal contralateral y fibras no cruzadas de la hemirretina 
temporal ipsolateral. 

o Sin embargo, las fibras nerviosas procedentes de elementos 
retinianos correspondientes no estan estrechamente alineadas. 

© Por tanto, la hemianopsia homénima causada por lesiones 
de la cintilla 6ptica es caracteristicamente incongruente. 

© Las lesiones del ganglio geniculado lateral también pueden 
producir defectos hemiandpsicos asimétricos. 

oO Las patologias que pueden afectar a las cintillas épticas 
son similares a las del quiasma, pero las cintillas son espe- 
cialmente vulnerables cuando el quiasma esta prefijado 
(v. anteriormente). 

© Pupila hemiandpsica de Wernicke 

oO Las cintillas 6pticas contienen fibras tanto visuales como pupi- 
lomotoras. Las fibras visuales terminan en el ganglio genicu- 
lado lateral, pero las fibras pupilares abandonan la cintilla por 
delante de este ganglio y se proyectan al brazo del tubérculo 
cuadrigémino superior para acabar en los nucleos pretectales. 

© Por eso, las lesiones de la cintilla 6ptica pueden dar lugar a 
un defecto de la conduccién pupilar aferente. 

oO De modo caracteristico, el reflejo fotomotor de la pupila 
sera normal cuando se estimule la hemirretina no afectada, 
y estara ausente al estimular la hemirretina implicada (es 
decir, al proyectar la luz desde el lado hemiandpsico). 

oO En la practica, es dificil poner de manifiesto esta reaccion 
pupilar hemiandpsica de Wernicke debido a la dispersion de 
la luz dentro del ojo; deberia usarse un haz fino. 

© Puede producirse atrofia éptica si se dafian las cintillas dpticas, 
porque sus fibras son los axones de las células ganglionares 
retinianas. La papila del mismo lado manifestara atrofia de la 
parte superior e inferior del rodete neurorretiniano (fibras de 
la retina temporal), mientras que en la otra papila habra un 
patron «en pajarita» (fibras nasales y maculares nasales). 
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b. Lesion de las radiaciones 
parietales anteriores 


Ventriculo lateral 


a. Lesion de las radiaciones 
temporales 
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Cuerno temporal 
del ventriculo lateral 


Ganglio geniculado lateral 


c. Lesion de las radiaciones 
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d. Lesion de la 
corteza visual 
anterior 


e. Lesion de la 
corteza macular 
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Cisura calcarina 


Fig. 19.55 Defectos de campo visual causados por lesiones de las radiaciones Opticas y la corteza visual. 


© Puede haber signos piramidales contralaterales si la lesion de 
la cintilla Optica también dafia el peduinculo cerebral de ese lado. 


Radiaciones opticas 


Anatomia 


Las radiaciones dpticas se extienden desde el ganglio geniculado 
lateral hasta la corteza estriada, que se localiza en la cara medial 
del lébulo occipital, por encima y debajo de la cisura calcarina 
(fig. 19.55). En el trayecto hacia atras de las radiaciones Opticas, 
las fibras procedentes de elementos retinianos correspondientes 
se sittan cada vez mas proximas. Por este motivo, la hemianopsia 
incompleta causada por lesiones de las radiaciones posteriores 
es mas congruente que cuando se ven afectadas las radiaciones 
anteriores. Como estas fibras son neuronas de tercer orden que se 
originan en el ganglio geniculado lateral, las lesiones de las radia- 
ciones opticas no dan lugar a atrofia dptica. Las radiaciones épticas 
y la corteza visual tienen una irrigacién doble que proviene de las 
arterias cerebrales medias y posteriores. 


Radiaciones temporales 


© El defecto del campo visual consiste en una cuadrantanop- 
sia homoénima superior contralateral, debido a que las fibras 
inferiores de las radiaciones Opticas, que corresponden a los 
campos visuales superiores, se curvan inicialmente en direccién 
anteroinferior (asa de Meyer) hacia el lbulo temporal alrededor 
de la punta anterior del cuerno temporal del ventriculo lateral 
(v. «a» en la figura 19.55). 

© Manifestaciones asociadas. Puede haber trastornos sensoria- 
les y hemiparesia contralaterales, ya que las radiaciones tem- 
porales pasan muy cerca de las fibras sensitivas y motoras de la 
capsula interna antes de dirigirse hacia atras y reunificarse con las 
fibras superiores. Otras manifestaciones de las lesiones del lobulo 


temporal serian alucinaciones olfatorias y gustativas paroxisticas 
(crisis uncinadas), alucinaciones visuales formes y epilepsia, con 
disfasia receptiva si se ve afectado el hemisferio dominante. 


Radiaciones parietales anteriores 


© Los defectos del campo visual consisten en una cuadrantanop- 
sia homénima inferior contralateral, ya que las fibras superiores 
de las radiaciones, que proceden de los campos visuales inferio- 
res, atraviesan directamente hacia atras el lbulo parietal hasta la 
corteza occipital. Sin embargo, es raro que una lesi6n solo afecte 
a la parte parietal anterior de las radiaciones. La hemianopsia 
por lesiones del lébulo parietal suele ser relativamente con- 
gruente (v. «b» en la figura 19.55). 

© Las manifestaciones asociadas en las patologias del lobulo 
parietal dominante incluyen acalculia, agrafia, desorientacion 
derecha-izquierda y agnosia digital. Las lesiones de lobulo no 
dominante pueden causar apraxia para vestirse y constitucional, 
asi como negligencia espacial. 


Radiaciones principales 


En la profundidad del lobulo parietal, las radiaciones dpticas se 

sitian justo por fuera del trigono y el cuerno occipital del ven- 

triculo lateral. Las lesiones de esta 4rea suelen causar hemianopsia 

homénima completa (v. «c» en la figura 19.55). 

© Elnistagmo optocinético (NOC), provocado por la rotacién de 
un tambor giratorio con bandas, puede ser util para localizar la 
causa de una hemianopsia homonima aislada. 

oO EINOC fisioldgico consta de un movimiento de seguimiento 
lento al que sucede un sacddico momentianeo en la direccién 
opuesta para fijar la siguiente banda. 

oO Sila hemianopsia homonima se debe a lesion del lébulo 
parietal, probablemente esté afectada la via del seguimiento 
lento hacia el lado de la lesidn, alterando este componente 
del NOC. Por tanto, el NOC sera asimétrico: erratico cuando 
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el tambor gira hacia el lado de la lesion, pero regular si el 
tambor gira hacia el lado opuesto. 

© Sila lesion se situa en el lobulo occipital, las vias de segui- 
miento lento estan intactas y el NOC sera simétrico, como 
establece la regla de Cogan, que también afirma que la lesion 
del lébulo parietal probablemente sera un tumor, y la del 
lébulo occipital, un infarto. 


Corteza estriada 


Cuadro clinico 


© Defectos de campo visual 

oO En la corteza estriada, los campos visuales periféricos estan 
representados anteriormente. Esta parte del lobulo occipital 
es irrigada por una rama de la arteria cerebral posterior. 

oO Lavisién macular central esta representada en la parte pos- 
terior justo lateral a la punta de la corteza calcarina, un area 
irrigada principalmente por una rama de la arteria cerebral 
media. Por tanto, la oclusion de la arteria cerebral posterior 
suele producir una hemianopsia homoénima congruente que 
respeta la macula (v. «d» en la figura 19.55). 

O La lesién del extremo de la corteza occipital, como puede 
ocurrir en un traumatismo craneal, suele dar lugar a defec- 
tos maculares homénimos y congruentes (v. «e» en la figu- 
ra 19.55), aunque a veces se respeta la macula en las lesiones 
vasculares del lobulo occipital. 

© La parte mas anterior de la corteza calcarina corresponde 
a la zona temporal extrema del campo visual del ojo con- 
tralateral, el area de espacio visual que se extiende mas alla 
del campo de vision binocular unica y se percibe mono- 
cularmente. Una lesion en esta area puede, por tanto, dar 
lugar a un defecto monocular en el campo temporal del ojo 
contralateral, conocido como «media luna temporal». 

© Los trastornos asociados a la patologia de la corteza visual 

(ceguera cortical) incluyen alucinaciones visuales formes, 

negacion de la ceguera (sindrome de Anton) y el fendmeno de 

Riddoch (solo se perciben los objetos en movimiento). 


Causas 


© Elaccidente cerebrovascular en el territorio de la arteria cere- 
bral posterior es responsable de mas del 90% de los casos de 
hemianopsia homénima sin otros déficits neuroldgicos. 

© Otras causas posibles serian traumatismos, tumores y raramen- 
te migrafia, asi como trastornos raros de tipo inflamatorio (tanto 
autoinmunitarios como infecciosos), degenerativo y tdxico, 
aunque estos suelen manifestarse con alteraciones neuroldgicas 
mas generalizadas; la neurorradiologia y la PL suelen ser claves 
para el diagnostico. También hay que descartar enfermedades 
retinianas que puedan simular una ceguera cortical, como 
la retinopatia externa oculta zonal aguda (REOZA). 


Sindrome de Benson 


El sindrome de Benson (atrofia cortical posterior) es una enfer- 
medad rara que a menudo se considera una variante visual de la 
enfermedad de Alzheimer. Los pacientes pueden tener AV, segmento 
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anterior y segmento posterior normales, aunque a menudo presentan 
discromatopsia, defectos homdnimos del campo, agnosia visual, alexia 
y acalculia. El diagndstico suele pasarse por alto; otros trastornos dege- 
nerativos que con frecuencia producen afectacién precoz de la corteza 
occipital serian las enfermedades de Alzheimer y Creutzfeldt-Jakob; esta 
ultima puede presentarse solo con sintomas visuales agudos. E] elec- 
trorretinograma puede ser anormal. En estados de inmunodepresion, 
incluidos los causados por farmacos, la leucoencefalopatia multifocal 
progresiva puede presentarse solo con manifestaciones occipitales. 


Sindrome de Balint 


El sindrome de Balint consiste en la combinacién de simultanagnosia 
(incapacidad para captar la impresion global de una imagen, aunque 
se distingan los elementos individuales), ataxia optica (problemas 
para alcanzar objetos guiandose por la vista) y apraxia ocular (afecta- 
cidn de los sacadicos voluntarios). Se debe tipicamente a enfermedad 
parietooccipital, y se han comunicado gran variedad de causas. 


Sindrome de encefalopatia reversible posterior 


El sindrome de encefalopatia reversible posterior (SERP) o leu- 
coencefalopatia posterior reversible designa un cuadro clinico que 
parece deberse a disfuncién endotelial vascular y se da en casos de 
hipertensién maligna o eclampsia, tratamiento con ciertos farmacos 
(p. ej., tacrolimus, ciclosporina) y mas raramente otros trastornos, 
como enfermedades autoinmunitarias. En ocasiones puede pre- 
sentarse con defectos visuales corticales, y puede haber también 
cefalea y convulsiones. 


NERVIOS OCULOMOTORES 


Tercer par craneal 


Complejo nuclear 


El complejo nuclear del III par craneal (nervio motor ocular comun) 

se situa en el mesencéfalo en los tubérculos cuadrigéminos superio- 

res, ventral al acueducto de Silvio (fig. 19.56). Esta compuesto por 

los siguientes subnucleos dobles 0 unicos: 

@ El subnicleo del elevador del parpado es una estructura cau- 
dal unica que inerva ambos musculos elevadores. Las lesiones 
confinadas en esta area causaran, por tanto, ptosis bilateral. 


---~ 8 Orbitario 


~ 7 Hendidura 
orbitaria 
superior 


~ 6 Cavernoso 


Arteria carétida interna 


Arteria comunicante posterior 
Nervio motor ocular comun 


(Ill par) 


Nervio troclear (IV par) -. 5 Basilar 
Arteria cerebral posterior 
Arteria cerebelosa superior i 
Arteria basilar -- 4Ralz 
| 3 Fascicular ventral 
Nervio motor ocular ~ [1 j \ - (de Weber) 


externo (VI par) ~~ 2 Fascicular dorsal 


(de Benedikt) 
~~~ 1 Nuclear 


Fig. 19.56 Vista dorsal del trayecto del Ill par. 
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© Los subnicleos del recto superior son pares: cada uno inerva 
el correspondiente recto superior contralateral. Por tanto, una 
paralisis nuclear del III par respetara al recto superior ipsolateral 
y afectara al del otro lado. 

© Los subnicleos del recto inferior, recto medial y oblicuo 
inferior son pares e inervan los musculos ipsolaterales corres- 
pondientes. Las lesiones limitadas al complejo nuclear son rela- 
tivamente raras. Las causas mas frecuentes son vasculopatias, 
tumores primarios y metastasis. La afectacion de ambos subnu- 
cleos del recto medial causa una oftalmoplejia internuclear 
bilateral con ojos «a los lados» (WEBINO, del inglés wall-eyed 
bilateral internuclear ophthalmoplegia), que se caracteriza por 
exotropia con déficit de convergencia y de aduccion. Las lesiones 
que afectan al nucleo completo a menudo dafian también el 
nucleo del IV par, en situacién caudal adyacente. 


Fasciculo 


El fasciculo esta formado por fibras eferentes que desde el nticleo 

del III par atraviesan el nucleo rojo y la cara medial del peduncu- 

lo cerebral. Luego emergen del mesencéfalo y cruzan el espacio 

interpeduncular. Las causas de lesiones nucleares y fasciculares son 

similares, salvo que el fasciculo puede verse afectado ademas por 

desmielinizacion. 

© Elsindrome de Benedikt afecta al fasciculo cuando atraviesa el 
nucleo rojo, y se caracteriza por paralisis ipsolateral del III par 
y signos extrapiramidales contralaterales, como hemitemblor. 

© El sindrome de Weber afecta al fasciculo cuando atraviesa el 
pedunculo cerebral y se caracteriza por paralisis ipsolateral del 
III par mas hemiparesia contralateral. 

© El sindrome de Nothnagel afecta al fasciculo y al pedunculo 
cerebeloso superior, y cursa con pardlisis ipsolateral del II par 
mas ataxia cerebelosa. 

© El sindrome de Claude es una combinacidén de los sindromes 
de Benedikt y Nothnagel. 


Basilar 


La porcién basilar empieza como una serie de «raicillas» que salen 
del mesencéfalo por la cara medial del pedtinculo cerebral, antes 


Nucleo 
del Ill par 


Nucleo 
rojo 


Hipofisis 
Arteria cardtida 


Seno 
cavernoso_# 


Nervio motor 


Arteria Clivus ocular comun 
cerebral (III par) 
posterior Arteria 


basilar 


Fig. 19.57 Vista lateral del trayecto del Ill par. 


Aneurisma de la arteria 
comunicante posterior 


Arteria cerebral 
posterior 


Nervio motor ocular 
comun (Ill par) 


Fig. 19.58 Compresion del Ill par por un aneurisma de la 
arteria comunicante posterior. 


de fusionarse en el tronco principal. El nervio pasa luego entre las 

arterias cerebral posterior y cerebelosa superior, discurriendo lateral 

y paralelo a la arteria comunicante posterior (fig. 19.57). Como el 

nervio atraviesa la base del craneo en el espacio subaracnoideo sin ir 

acompafiado de otros pares craneales, la pardlisis aislada del II] par 

a menudo es basilar. Estas son las causas mas importantes: 

@ Aneurisma de la arteria comunicante posterior en su union 
con la arteria carotida interna (fig. 19.58), que se presenta tipi- 
camente como una parialisis dolorosa del III par que afecta a la 
pupila. 

© Los traumatismos craneales que originen un hematoma extra- 
dural o subdural pueden causar un cono de presion tentorial con 
desviacion hacia abajo del lobulo temporal, lo que produciria 
compresion del II par cuando pasa sobre el borde de la tienda 
del cerebelo (fig. 19.59), presentando inicialmente miosis irri- 
tativa seguida de midriasis y paralisis completa del II par. 


Intracavernoso 


E] III par penetra luego en el seno cavernoso perforando la dura- 
madre justo por fuera de la apofisis clinoide posterior. Dentro del 


Hematoma 
extradural 


Mesencéfalo 
empujado 
lateralmente 


Borde de la 
tienda del 


Prolapso 
cerebelo p 


del Idbulo 
temporal 


Fig. 19.59 Mecanismo de pardlisis del Ill par por un 
hematoma extradural. 
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Seno Seno Arteria 
esfenoidal cavernoso carotida 
interna 


Fig. 19.60 Localizacidn de los pares craneales en el seno 
cavernoso visto desde atrdas. 


seno, el II par discurre en la pared lateral por encima del IV par 

(fig. 19.60). En la parte anterior del seno cavernoso, el nervio se 

divide en dos ramas, superior e inferior, que entran en la drbita a 

través de la hendidura orbitaria superior por dentro del anillo de 

Zinn. Las siguientes causas pueden producir paralisis intracavernosa 

del III par: 

© Diabetes. 

© Apoplejia hipofisaria (v. anteriormente). 

© Otras patologias, como aneurismas, meningioma, fistula 
carotidocavernosa e inflamacién granulomatosa (sindrome 
de Tolosa-Hunt). Debido a su estrecha proximidad con otros 
pares craneales, las lesiones intracavernosas del III par suelen ir 
acompaniadas de afectacién de los pares IV y VI y de la primera 
division del nervio trigémino. 


Intraorbitario 


© La divisién superior inerva los musculos elevador del parpado 
y recto superior. 

© La division inferior inerva los musculos recto medial, recto 
inferior y oblicuo inferior. La rama para el oblicuo inferior 
también contiene fibras parasimpaticas preganglionares pro- 
cedentes del subnucleo de Edinger- Westphal, que inervan el 
esfinter pupilar y el musculo ciliar. Las lesiones de la divi- 
sion inferior se caracterizan por limitacion de la aduccién y 
depresion, junto con pupila dilatada. Las pardlisis tanto de la 
division superior como de la inferior suelen ser traumaticas 0 
vasculares. 


Fibras pupilomotoras 


Entre el tronco del encéfalo y el seno cavernoso, las fibras para- 
simpaticas pupilomotoras se situan superficialmente en la parte 
superomedial del III par (fig. 19.61). Obtienen su irrigacién de los 
vasos sanguineos piales, mientras que el tronco interior principal 
del nervio la recibe de los vasa nervorum. La presencia 0 ausencia 


CAPITULO 


Neuroftalmologia 


de afectacién de la pupila es importante, ya que a menudo permite 
diferenciar si la lesidn es «quirtirgica» 0 «médica»: 
© Las lesiones «quirurgicas», como aneurismas, traumatis- 
mos y herniacién del uncus, afectan de modo caracteristico a 
la pupila por compresidn de los vasos sanguineos piales y las 
fibras pupilares localizadas superficialmente. 
© Las lesiones «médicas», como la hipertensién y diabetes, suelen 
respetar la pupila, debido a que la microangiopatia asociada afec- 
ta alos vasa nervorum, causando isquemia del tronco principal 
del nervio, pero dejando intactas las fibras pupilares superficiales. 
Estos principios no son infalibles; puede haber afectacion de la 
pupila en algunas paralisis microangiopaticas, mientras que 
la ausencia de midriasis no descarta con seguridad un aneurisma 
u otras lesiones compresivas. La pupila puede verse afectada varios 
dias después del comienzo de la diplopia al expandirse el aneurisma. 
Excepcionalmente, la afectacién pupilar puede ser el unico signo 
de paralisis del III par (meningitis basal, herniacion del uncus). Al 
igual que otras manifestaciones de paralisis del III par, la afectacién 
pupilar puede ser completa o parcial, por lo que leves signos pupi- 
lares pueden resultar clinicamente significativos. 


Signos 


La afectacién parcial da lugar a un grado leve de oftalmoplejia. 

Siempre deben examinarse el resto de pares craneales y el sistema 

nervioso periférico. 

© Ptosis acusada debido a debilidad del musculo elevador del par- 
pado (fig. 19.62A), por lo que el paciente puede no referir diplopia. 

© Abduccién y depresién en posicién primaria («abajo y afuera»; 
fig. 19.62B) debido a la accion sin oposicién de los musculos 
recto lateral y oblicuo superior. El musculo oblicuo superior 
intacto también causa intorsidn del ojo en reposo, que aumenta 
al intentar mirar hacia abajo. 

@ Abduccién normal, porque el recto lateral esta intacto 
(fig. 19.62C). 

© Limitacion de la aducci6én por debilidad del recto medial 
(fig. 19.62D). 


Los vasos sanguineos de la piamadre 
irrigan la superficie del nervio, incluidas 


las fibras pupilares (que se dafian por 
lesiones compresivas) 


Los vasa nervorum irrigan parte 
del nervio, pero no las fibras 

pupilares (se dafian por lesiones 
médicas) 


Las fibras pupilares se situan 
en la parte dorsal periférica 


Fig. 19.61 Localizacion de las fibras pupilomotoras dentro del 
tronco del III par. 
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(C) abduccidn normal; (D) limitaci6n de aduccién; (E) limitaci6n de elevacion; (F) limitaci6n de depresi6n. 
(Por cortesia de B. Majol.) 


© Limitacién de la elevacién a causa de la debilidad del recto 
superior y oblicuo inferior (fig. 19.62E). 

© Limitacién de la depresién por debilidad del recto inferior 
(fig. 19.62F). 

© Pupila dilatada y acomodacion defectuosa por la pardlisis 
parasimpatica. 


Regeneracion aberrante 


Puede producirse una regeneracion aberrante después de paralisis 
agudas del III par de origen traumatico 0 compresivo, pero no si 
la causa es vascular. Esto se debe a que las vainas endoneurales, 
que pueden romperse en las lesiones traumaticas y compresivas, 
se mantienen integras en las lesiones vasculares. Se caracteriza por 
defectos raros de los movimientos oculares, como elevacion del 
parpado superior al intentar abducir o deprimir el ojo (seudofend- 
meno de von Graefe), ya que los axones regenerados mal dirigidos 
inervan el musculo extraocular incorrecto. También puede verse 
afectada la pupila. 


Causas de pardlisis aislada del tercer par 


La evaluacién clinica y las pruebas de imagen permiten identificar 

la causa en la mayoria de los casos. 

© La patologia microvascular asociada a factores de riesgo gene- 
ral, como hipertensién y diabetes, es la causa mas frecuente de 
paralisis del II par. A menudo va acompaiiada de intenso dolor 
periorbitario, que, por tanto, no sirve para distinguirla de una 
causa aneurismatica. En la pardlisis asociada a diabetes, el tras- 
torno de la movilidad suele ser profundo, aunque suele haber 
conservacién (75%) relativa o completa de la pupila, y cuando 
hay afectacion pupilar casi siempre persiste cierto grado de 
reflejo fotomotor. 

© Los aneurismas de la arteria comunicante posterior en su 
union con la carotida interna son una causa muy importante 
de paralisis aislada del III par con afectacion pupilar. A menudo 
es dolorosa, aunque no siempre, y el grado de afectacion pupilar 
suele ser desproporcionado al trastorno de la movilidad. Un 
aneurisma de la carétida interna dentro del seno cavernoso 
también suele afectar a otros pares craneales (v. anteriormente). 
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© Traumatismos, que pueden causar paralisis tanto directas como 
secundarias a hematoma subdural con herniacién del uncus. ; cals 
; sc Hist Arteria carotida interna----- 
Sin embargo, la aparicién de una pardlisis del HI par tras un ; ; / 
: eis Arteria comunicante 
traumatismo aparentemente banal debe hacer pensar al médico posterior 
en la posibilidad de un aneurisma o tumor subyacentes. Nervio motor 
fj ; . ocular comtn (Ill par) 
© Otras causas infrecuentes serian tumores, enfermedades infla- Nervio motor ocular 
matorias, como sifilis, enfermedad de Lyme 0 sarcoidosis, ACG oa ne OM pat === 
a : / Arteria cerebral posterior ——— 
y vasculitis asociada a colagenopatias. Arteria cerebelosa superior ----FY 
© Episddica. Los episodios breves de disfuncidn del II par con 


recuperacion espontanea pueden ser idiopaticos o deberse a 
migrafia, compresion, isquemia y alteraciones de la PIC. La 
miastenia grave puede simular una pardlisis intermitente del 
III par sin afectacion pupilar. 


Pruebas complementarias 


Arteria basilar “~ 
Nervio troclear (IV par) -- 


© Valoracion de los factores de riesgo vascular de modo similar a 
como se describié en is oclusiones antetiales retinianas (v. capi- Fig.19.63 Vista dorsal del trayecto del IV par. 
tulo 13). Pueden requerirse otros estudios si se sospecha alguna 
etiologia mas rara, como infecciones (p. ej., sifilis, enfermedad de 
Lyme) o vasculitis (incluida la ACG); puede ser necesaria una PL. 

© Debe solicitarse una angio-TC de modo urgente si hay sos- © Es el unico par craneal que se decusa (cruza), aparte del 
pecha clinica de un aneurisma expansivo, sobre todo si hay una nervio 6ptico, por lo que inerva el musculo oblicuo superior 
evidente afectacién pupilar con disfuncién de la movilidad mas contralateral a su nucleo. 
leve y ptosis solo parcial. oO Es el par craneal con menor numero de axones. 

© RM cerebral y de las orbitas, con flebografia, para descartar EI nucleo se localiza a nivel de los tubérculos cuadrigéminos 
especificamente accidentes vasculares o tumores del tronco del inferiores ventral al acueducto de Silvio. Es caudal y contiguo 
encéfalo o lesiones del seno cavernoso y vértice orbitario. al complejo nuclear del III par. 

@ En ocasiones estd indicada una arteriografia cerebral conven- E] fasciculo esta formado por axones que se curvan posterior- 
cional. mente alrededor del acueducto y se decusan completamente en 

el velo medular anterior. 
Tratamiento El tronco del nervio sale del tronco del encéfalo por su super- 
— es ficie dorsal, justo caudal al tubérculo cuadrigémino inferior. 

© Suele estar indicada la observacion si se sospecha una causa ; 

: : : . Luego se arquea lateralmente alrededor del tronco del encéfalo, 
microvascular; la mayoria se resolvera al cabo de varias semanas . : : ; . 
Bese. Puctien coriitilen los ne arse dande cesaaiicne discurre hacia delante por debajo del borde libre de la tienda del 
cca dhesivos deRrecnél) dial eile dedasriacidnespeqies cerebelo y, al igual que el II par, pasa entre las arterias cerebral 
nad : ¥ : posterior y cerebelosa superior. Luego perfora la duramadre y 
fio, pero puede ser necesaria la oclusi6n monocular para evitar ; 4 

ae: ; . . entra en el seno cavernoso. 

la diplopia si la ptosis es parcial o se esta recuperando. A veces se L estat ; disteraldel 

; ‘ fx : a parte intracavernosa avanza por la pared lateral del seno, 
inyecta toxina botulinica en el musculo recto lateral no afectado P : ; P : P ates 

. : n por debajo del III par y encima de la primera division del V par. 

para prevenir su contractura cuando el tiempo de recuperacién ; : : 
1 d En la parte anterior del seno cavernoso asciende y atraviesa la 

es prolongado. . aes : ; ; 
e El tratamiento quirurgico del trastorno de la movilidad ocular Hendld pean bien cu penon or eet y teeta anile de 


y la ptosis solo se planteara si se detiene la mejoria espontanea, 


Zinn. 
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: © La parte intraorbitaria inerva el musculo oblicuo superior. 
normalmente no antes de 6-12 meses desde el comienzo. Se han 


descrito abundantes técnicas quirurgicas innovadoras. 


Causas de pardlisis aislada del cuarto par 


© Las lesiones idiopaticas son frecuentes, y se cree que muchas 


Cuarto par craneal 
son congénitas, aunque los sintomas no aparezcan hasta que se 
2 descompense en la vida adulta por disminucion de la capacidad 
Anatomia sa sas ie bs ' 
de fusion. A diferencia de las lesiones adquiridas, los pacientes 
EILIV par craneal (nervio troclear) (fig. 19.63) solo inerva el musculo no suelen notar torsién de la imagen, pero si pueden experi- 
oblicuo superior. mentar vision doble vertical, a menudo de comienzo agudo o 
© Aspectos clave subagudo. Puede ser util examinar fotografias antiguas en busca 
oO Es unnervio muy largo y delgado, lo que aumenta su vulne- de una posicién compensadora de la cabeza, asi como detectar 
rabilidad. 


o Es el unico par craneal que emerge por la cara dorsal del 


la existencia de una mayor amplitud de fusién vertical con 
prismas. En ocasiones, la cirugia de catarata puede dar lugar a 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito. 


tronco del encéfalo. la descompensacién. 
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© Los traumatismos son una causa frecuente de paralisis bilateral 


de IV par. Los nervios largos y finos son especialmente vulne- 
rables cuando se decusan en el velo medular anterior, donde 
chocarian con el borde tentorial. Hay que tener cuidado de no 
confundir una paralisis bilateral con una lesion unilateral, sobre 
todo si se plantea una cirugia correctora. 

© Las lesiones microvasculares son relativamente frecuentes, y a 
menudo se da por sentado esta causa cuando existen factores 
de riesgo generales en ausencia de signos de pardlisis congénita. 

© Los aneurismas y tumores son extremadamente raros. 


Signos 


El comienzo agudo de diplopia vertical en ausencia de ptosis, 
combinada con una posici6n caracteristica de la cabeza, sugie- 
re claramente una lesién del IV par. Las principales acciones del 
oblicuo superior son la intorsién (inciclotorsién) y la depresion 
en aduccion. Las lesiones periféricas causan debilidad ipsolateral 
del oblicuo superior, mientras que las lesiones nucleares producen 
paresia contralateral; la pardlisis del oblicuo superior izquierdo se 
caracteriza por: 

© Hipertropia izquierda en posicién primaria (fig. 19.64A), que 

aumenta al mirar a la derecha (fig. 19.64B). 


Fig. 19.64 Pardlisis del IV par derecho. (A) Hipertropia 
izquierda (ojo izquierdo mas alto que el derecho) en 
posici6n primaria; (B) aumento de la hipertrop/a izquierda 
en mirada a la derecha debido a hiperfuncién del oblicuo 
inferior; (C) limitacién de la depresion izquierda en aducci6én; 
(D) abduccién izquierda normal; (E) elevacion izquierda 
normal. 


© Limitacién de la depresion izquierda, mas acusada en aduc- 
cidn (fig. 19.64C). 

Extorsion izquierda, maxima en abduccion. 

Abduccion normal del ojo izquierdo (fig. 19.64D). 

Elevacién normal del ojo izquierdo (fig. 19.64E). 


Posicién compensadora de la cabeza (fig. 19.65) para evitar 

la diplopia: vertical, torsional y peor al mirar hacia abajo. Para 

compensar la debilidad de intorsién hay inclinacion contra- 

lateral de la cabeza hacia la derecha. Para aliviar el déficit de 

depresion del ojo, la barbilla esta ligeramente descendida; como 

este problema es mayor en la aduccion, la cara también estara 

levemente girada hacia la derecha. 

© Siempre debe descartarse una afectacioén bilateral, sobre todo 

después de un traumatismo craneal. 

© Hipertropia derecha en mirada a la izquierda, e hipertropia 
izquierda al mirar a la derecha, aunque también puede haber 
ortoforia. 

© Ciclodesviacién mayor de 10° (medida con doble varilla de 
Maddox o sinoptéforo; v. capitulo 18). 

© A menudo hay una esotropia con patron en «V». 

oO Prueba de inclinacién cefalica de Bielschowsky positiva 
bilateralmente (v. mas adelante). 
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Fig. 19.65 Posicidn compensadora de la cabeza en pardalisis 
del IV par izquierdo; cabeza inclinada a la derecha, cara 
rotada a la derecha y ment6n deprimido. 


Prueba de los tres pasos de Parks 


Esta prueba clinica permite identificar qué musculo esta debilitado 
en pacientes con diplopia vertical de comienzo agudo; es poco 
precisa en ciertas circunstancias, como antes de la cirugia de mus- 


culos extraoculares. 


@ Primer paso. En posicién primaria se identifica el ojo hipertro- 
pico, lo que limita el musculo afectado a uno de los depresores 
del ojo hipertrdpico (oblicuo superior o recto inferior) o uno 
de los elevadores del ojo hipotrépico (recto superior u oblicuo 
inferior). En una paralisis del IV par, el ojo afectado esta mas 


alto (v. fig. 19.64A). 


© Segundo paso. Se examinan los ojos en mirada a la derecha e 
izquierda para determinar donde es mayor la hipertropia, y asig- 
nar asi la debilidad a dos de los cuatro musculos previamente 
identificados, los que tengan la maxima accion vertical en esa 
posicién. En la paralisis del oblicuo superior (v. fig. 19.64B), la 


desviacién es peor al mirar al otro lado. 
e Tercer paso 


© La prueba de inclinacién cefalica de Bielschowsky (PICB) 
se lleva a cabo haciendo que el paciente fije en un diana 


directamente delante de él, idealmente a unos 3 metros. 


CAPITULO 
Neuroftalmologia 


oO Se inclina sucesivamente la cabeza a cada lado para valorar el 
musculo responsable de la ciclotorsién, y se observa en qué 
posicién es mas marcada la hipertropia. Al inclinar la cabeza 
aun lado, el oblicuo superior y el recto superior (obsérvese 
que ambos son superiores) del ojo de ese lado realizaran 
una intorsién correctora, mientras que el recto inferior y el 
oblicuo inferior (obsérvese que ambos son inferiores) del 
otro ojo haran una extorsién correctora. De los dos muts- 
culos previamente aislados, puede eliminarse uno. 

o Enla pardlisis del IV par, la hipertropia es menor al inclinar 
hacia el lado opuesto (fig. 19.66); en la practica, como la 
prueba de los tres pasos casi siempre se lleva a cabo para 
confirmar una paralisis del IV par, a menudo basta con la 
PICB para llegar al diagnostico. 


Pruebas complementarias 


A veces estan indicas pruebas vasculares. No suelen ser necesarios 
estudios neurorradioldgicos en una paralisis aislada del IV par no 
progresiva, pero deben valorarse si no se produce mejoria. 


Tratamiento 


Las paralisis congénitas descompensadas y las de supuesto origen 
microvascular a menudo se resuelven espontaneamente. 


Fig. 19.66 Prueba de Bielschowsky positiva en pardlisis del IV 
par izquierdo. (A) No hay hipertropia con la cabeza inclinada 
a la derecha; (B) hipertropia acusada con la cabeza 
inclinada a la izquierda. 
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Fig. 19.67 Operaci6n de Harada-Ito para la pardlisis del 
oblicuo superior. 


Con frecuencia se requiere cirugia de estrabismo en casos trau- 
maticos e infantiles, en el primer caso por la diplopia perturbadora y 
en el segundo para corregir una postura compensadora de la cabeza 
ostensible; el abordaje depende del patrén y el grado de la pardlisis. 
© Unahipertropia pequefia menor de 15 dioptrias prismaticas por 
lo general puede tratarse mediante debilitamiento del oblicuo 
inferior o plegamiento del oblicuo superior, aunque en ciertas 
circunstancias puede precisarse cirugia de otros musculos. 

© Una desviacion moderada o grande puede tratarse mediante 
debilitamiento del oblicuo inferior ipsolateral combinada o 
seguida de debilitamiento del recto superior ipsolateral y/o 
debilitamiento del recto inferior contralateral si es preciso; una 
posible complicacién es la limitacién de la elevacién. 

© Puede ser necesario ocuparse de la exciclotorsi6n, sobre todo en 
casos bilaterales; la operacion de Harada-Ito consiste en dividir 
el tendon del oblicuo superior y transponer hacia delante la 
mitad lateral (fig. 19.67). 


Sexto par craneal 


Troncoencefalico 


E] nucleo del VI par (nervio motor ocular externo) se encuentra 

a nivel medio de la protuberancia, ventral al suelo del cuarto ven- 

triculo (fig. 19.68). Sus fibras (fasciculo) salen del tronco del encéfalo 

ventralmente en la unién bulboprotuberancial. 

© Lesion nuclear. Una lesion nuclear del VI par también causa 
un defecto de la mirada horizontal hacia el lado de la lesién por 
afectacion del centro de la mirada horizontal adyacente (forma- 
cin reticular pontina paramediana). Las fibras del nervio facial 
(VII par) envuelven el nucleo del VI par, por lo que también es 
frecuente una pardlisis facial de motoneurona inferior (MNI) 
ipsolateral. Una pardlisis aislada del VI par nunca es de origen 
nuclear. 

© El sindrome de Foville (protuberancial medial inferior) 
casi siempre se debe a enfermedades vasculares o tumores 
que afectan a la parte dorsal de la protuberancia. Se caracte- 
riza por afectacion ipsolateral de los pares VI a VIIL, las fibras 
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Fig. 19.68 Protuberancia a nivel del nucleo del VI par. 


simpaticas centrales (sindrome de Horner) y paralisis de la 
mirada horizontal. 

© El sindrome de Millard-Gubler (protuberancial ventral) 
afecta al fasciculo cuando atraviesa el haz piramidal, y su causa 
generalmente son vasculopatias, tumores 0 desmielinizacion. 
Ademas de paralisis ipsolateral del VI par, hay hemiplejia con- 
tralateral y a menudo una paralisis facil de MNI ipsolateral. 


Basilar 


La parte basilar del nervio entra en la cisterna basilar prepontina, 
asciende cerca de la base del craneo y es atravesada por la arteria 
cerebelosa inferior (fig. 19.69). Perfora la duramadre por debajo de 
las clinoides posteriores y se angula hacia delante sobre el vértice 
del pefiasco, y pasa a través o alrededor del seno petroso inferior, a 
través del conducto de Dorello (bajo el ligamento petroclinoideo) 
para entrar en el seno cavernoso. 
© Unneurinoma del acustico puede dafar el VI par en la unién 
pontobulbar (fig. 19.70); el primer sintoma de un neurinoma 
actstico es la pérdida de audici6n, y el primer signo, la hipoes- 
tesia corneal. Deben explorarse el oido y la sensibilidad corneal 
en todos los pacientes con paralisis del VI par. 
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Fig. 19.69 Vista lateral del trayecto del VI par. 
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Fig. 19.70 RM realzada con gadolinio; imagen coronal de un 
neurinoma del acustico. 
(Por cortesia de N. Rogers.) 


© Los tumores nasofaringeos pueden invadir el craneo y sus 
agujeros y lesionar el nervio durante su trayecto basilar. 

© El aumento de la PIC puede causar un desplazamiento hacia 
abajo del tronco del encéfalo, que puede traccionar del VI par 
de uno o ambos lados sobre el vértice del pefiasco, por lo que la 
paresia de este nervio craneal seria un falso signo localizador. 

© Las fracturas de la base del craneo pueden causar paralisis 
unilateral o bilateral. 

@ El sindrome de Gradenigo, casi siempre causado por mas- 
toiditis o petrositis aguda, puede lesionar el VI par en el vértice 
del pefiasco, lo que a menudo va acompajfiado de debilidad y 
dolor facial y problemas de audicion. 


Intracavernoso e intraorbitario 


© El segmento intracavernoso discurre por debajo de los pares 
IL] y IV, y la primera division del trigémino. El VI par es el 
que se situa mds medialmente y avanza por mitad del seno en 
estrecha relacién con la arteria carétida interna. En ocasiones, 
la paralisis intracavernosa del VI par va acompafada de un 
sindrome de Horner posganglionar (sindrome de Parkinson) 
debido a lesidn del plexo simpatico paracarotideo. Las cau- 
sas de lesion intracavernosa del VI y el III par son similares 
(v. anteriormente). 

© La porcién intraorbitaria entra en la drbita a través de la hen- 
didura orbitaria superior por dentro del anillo de Zinn para 
inervar el musculo recto lateral. 


Diagnostico 


© Sintomas. La visién doble es tipicamente peor para objetos 
lejanos, y menor o ausente en fijacién cercana. Debe hacerse 
un examen detenido por sistemas, interrogando sobre otros 


sintomas neuroldgicos, ACG, traumatismos y sintomas de lesion 
auditiva. 

© Esotropia en posicién primaria debido a la accion practicamen- 
te sin oposicion del recto medial (figs. 19.71A y 19.72A); la des- 
viacion (y la descripcién de los sintomas) es caracteristicamente 
peor para lejos que en fijacién cercana. 

© Limitacién de abduccion en el lado de la lesion (figs. 19.71B y 
19.72B). 

Aduccion normal del ojo afectado (fig. 19.72C). 

La paralisis aguda del VI par bilateral (fig. 19.73) es bastante 
menos habitual que la unilateral; las causas vienen a ser las 
mismas, aunque debe descartarse antes que nada un aumento 
de la PIC. 

© Giro compensador de la cara hacia el lado del musculo para- 
lizado en la pardlisis unilateral. 

e@ Examen neuroldgico. Deben examinarse el resto de pares 
craneales y el sistema nervioso periférico, si es preciso por 
un especialista apropiado. En los nifios u otros pacientes con 
sintomas relevantes, puede ser conveniente un estudio oto- 
rrinolaringoldgico. 


Pruebas complementarias 


Las lesiones idiopaticas y supuestamente microvasculares son fre- 
cuentes (hasta el 60%) en pacientes ancianos, pero se han descrito 
multitud de causas, por lo que ante la menor duda se solicitaran 
estudios neurorradioldgicos y de otro tipo incluso en pardlisis ais- 
ladas; se haran mas 0 menos las mismas que en las paralisis del III 
par. Al igual que en la pardlisis del III par, los avances radiolégicos 
permiten identificar cada vez mas el origen de lesiones que antes se 
habrian considerado idiopaticas. A diferencia de la pardlisis del IV 
par, se cree que los casos congénitos descompensados son raros. La 
presencia de paresia bilateral, otros hallazgos clinicos relevantes 0 


Fig.19.71 Pardlisis aguda del VI par izquierdo en un nino. 
(A) Esotropfa izquierda en posici6n primaria; (B) gran limitacién 
de la abducci6n izquierda. 
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Fig. 19.72 Pardlisis del VI par izquierdo en un adulto. (A) Leve 
esotropia izquierda en posicion primaria; (B) limitacién de la 
abducci6n izquierda; (€) aduccién izquierda normal. 


la presentacidn en nifios y adultos jévenes son motivo para hacer 
un estudio diagndstico mas intensivo. 


Tratamiento 


© Observacion con oclusién monocular o correccién de la diplo- 
pia con prismas (p. ej., adhesivos de Fresnel temporalmente) 
en casos idiopaticos y de origen supuestamente microvascular; 
hasta el 90% se recuperaran espontaneamente, por lo general en 
el plazo de varias semanas 0 meses. Los nifios pequefios deben 
tratarse con oclusiones alternantes para evitar la ambliopia. 

© La inyeccién de toxina botulinica en el recto medial ipso- 
lateral puede servir para prevenir su contractura, valorar la 
funcion residual del musculo parético y a veces facilitar 
la correccién prismatica de desviaciones grandes (v. fig. 18.72); 
rara vez es curativa. 

© Cirugia. Se planteara solo después de transcurrido tiempo 
suficiente para la méxima mejoria espontanea, tipicamente un 
minimo de 6-12 meses desde el comienzo. 
© La paralisis parcial (paresia) se trata mediante retroceso 

ajustable del recto medial y reseccién del recto lateral del 


Fig. 19.73 Pardlisis bilateral aguda del VI par. 
(Por cortesia de C. Barry.) 


ojo afectado, intentando alcanzar una exoforia pequefia 
en posicion primaria para ampliar al maximo el campo de 
vision binocular unica. 

© La paralisis completa se trata mediante transposicién de 
los rectos superior e inferior a las posiciones por encima y 
debajo del musculo recto lateral afectado (v. fig. 18.70), junto 
con debilitamiento del recto medial ipsolateral (a veces con 
inyeccién de toxina botulinica; «transposicién con toxina»). 
No deben desinsertarse tres musculos rectos del globo ocular 
en la misma operacion por el riesgo de isquemia del segmen- 
to anterior. 

© Prisma permanente. La desviacion residual leve pero sinto- 
matica puede tratarse tallando un prisma en las gafas como 
alternativa a la cirugia. 


TRASTORNOS SUPRANUCLEARES 


DE LOS MOVIMIENTOS OCULARES 


Movimientos oculares conjugados 


Los movimientos oculares conjugados (versiones) son movi- 
mientos binoculares en los que los ojos se mueven sincrénica y 
simétricamente en la misma direccién. Los principales tipos son 
los movimientos sacadicos, de seguimiento lento y reflejos no 
Opticos. Los movimientos sacadicos y de seguimiento lento son de 
origen supranuclear, controlados a nivel tanto cerebral como del 
tronco del encéfalo. Los reflejos no épticos ayudan a estabilizar el 
campo visual respecto a la posicién de la cabeza. La alteracion de 
la funcion del movimiento supranuclear de los ojos causa paralisis 
de la mirada. 


Movimientos sacadicos 


@ Funcion. Alineamiento voluntario rapido o reflejo de la fovea 
con la imagen de un objeto, incluyendo el cambio de fijacion 
de un objeto a otro. 

© Via. Hay vias horizontales y verticales separadas. En la gene- 
raciOn de sacadicos intervienen muchas 4reas corticales y los 
tubérculos cuadrigéminos superiores, pero clasicamente se 
inician en los campos oculares frontales de la corteza premotora, 
desde donde los impulsos para el movimiento horizontal pasan 
ala formacion reticular pontina paramediana (FRPP), que es el 
centro de la mirada horizontal (fig. 19.74). Cada lébulo frontal 
inicia los sacddicos contralaterales. Las vias verticales estan peor 
localizadas (v. mas adelante). 


Movimientos de seguimiento lento 


@ Funcion. Mantener la fijacién sobre un objeto una vez que 
ha sido localizado por el sistema sacadico. Su estimulo es el 
movimiento de la imagen cerca de la févea. 

© Via. Es compleja, con participacién de varias regiones corticales 
asi como de la FRPP, los tubérculos cuadrigéminos superiores, 
el cerebelo y otras estructuras. Las vias son ipsolaterales, y la 
corteza de un lado controla el seguimiento hacia el mismo lado. 
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VI par 


Fig. 19.74 Vias anatomicas de los movimientos oculares 
horizontales. FLM = fasciculo longitudinal medio; 

FRPP = formacion reticular pontina paramediana; 

RL = recto lateral; RM = recto medial. 


Movimientos reflejos no dpticos 


@ Funci6én. Mantenimiento de la posicién del ojo sin influencia 
consciente cuando hay un cambio de posicién de la cabeza o 
el cuerpo. Otros mecanismos dirigidos visualmente (es decir, 
Opticos) intervienen también en la estabilidad del campo visual; 
ambos pueden actuar en el reflejo de ojos de mufieca (oculocefa- 
lico), en el que, al rotar la cabeza de un paciente inconsciente, los 
ojos se mueven en direccién opuesta para conservar la posicién 
de la imagen sobre la retina. 

© Via. Sus movimientos estan mediados principalmente a través 
del sistema vestibular. Las sefiales se originan en los laberintos del 
oido interno y en propiorreceptores que aportan informa- 
cion sobre los movimientos de la cabeza y el cuello. Para los 
movimientos horizontales, las fibras aferentes hacen sinapsis 
en los nucleos vestibulares y pasan al centro de la mirada 
horizontal. 


Alteraciones de la mirada horizontal 


Anatomia 


Tras su iniciacion, los movimientos oculares horizontales se gene- 
ran en el centro de la mirada horizontal (FRPP; v. fig. 19.74) y son 
mediados por una via comun. Desde aqui, los impulsos viajan: 
a) directamente al nucleo ipsolateral del VI par, y b) indirectamente, 
a través de las neuronas internucleares que cruzan la linea media a 
nivel de la protuberancia y ascienden por el fasciculo longitudinal 
medio (FLM), a las motoneuronas del subnucleo del recto medial 
del complejo del III par contralateral. Por tanto, la estimulacion del 
centro de la mirada horizontal en un lado causa un movimiento 
conjugado de los ojos hacia el mismo lado. 
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Paralisis de la mirada horizontal 


Una lesion del centro de la mirada horizontal en la FRPP da lugar 
a una pardlisis de la mirada horizontal hacia el mismo lado, con 
incapacidad de mirar en la direccion de la lesion. 


Oftalmoplejia internuclear 


Las lesiones del FLM, debidas a desmielinizacion, accidentes vas- 
culares o tumores, dan lugar al sindrome clinico de oftalmoplejia 
internuclear (OIN). Puede realizarse una cirugia de estrabismo en 
casos de diplopia persistente. 
@ OIN unilateral (fig. 19.75). El paciente no suele referir vision 
doble. 
© Ojos derechos en posicién primaria. 
© Defecto de aduccién del ojo en el lado de la lesion y nistagmo 
del ojo contralateral al abducir; obsérvese que la lesidn se 
nombra segun el lado del déficit de aduccion. 
oO La mirada hacia el lado de la lesién es normal. 
oO Laconvergencia esta intacta si la lesion es anterior y circuns- 
crita, aunque no si el dafio es posterior o mas extenso. 
© OIN bilateral (fig. 19.76) 
© Limitacion de la aduccion a la izquierda y nistagmo ataxico 
del ojo derecho en mirada a la derecha. 
© Limitacién de la aduccién a la derecha y nistagmo ataxico 
del ojo derecho en mirada a la izquierda. 


Fig. 19.75 Oftalmoplejfa internuclear izquierda. (A) Ojos 
derechos en posici6on primaria; (B) limitaci6dn de la aduccién 
izquierda en mirada a la derecha; (C) abduccidn izquierda 
normal en mirada a la izquierda. 
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Fig. 19.76 Oftalmoplejfa internuclear bilateral. (A) Limitacién 
de la aduccion izquierda en mirada a la derecha; 

(B) limitaci6n menos grave de la aducci6n derecha en mirada 
a la izquierda; (C) la convergencia esta intacta. 


© Laconvergencia puede ser normal o no. 

© Una lesién mesencefalica rostral puede asociarse a un déficit 
de convergencia con la exotropia bilateral y el nistagmo en 
abduccion resultantes: sindrome WEBINO (del inglés wall- 
eyed bilateral INO; OIN bilateral con ojos a los lados). 

© Sindrome de uno y medio. Las lesiones combinadas de la 

FRPP y el FLM del mismo lado dan lugar al «sindrome de uno 

y medio», caracterizado por la combinacién de pardlisis de la 

mirada y OIN ipsolaterales. El unico movimiento residual es 

la abduccién del ojo contralateral, que mostrara nistagmo en 

abduccion. 


Paralisis de la mirada vertical 


Anatomia 


La iniciacién de los movimientos oculares verticales en los lobulos 
frontales es simultaneamente bilateral, y sus impulsos estan media- 
dos por el centro de la mirada vertical en el mesencéfalo (nucleo 
intersticial rostral del FLM). Desde este centro de la mirada vertical, 
los impulsos pasan a los subnucleos de los musculos extraocu- 
lares que controlan la mirada vertical en ambos ojos. Las células 


encargadas de los movimientos hacia arriba y abajo estan mezcladas 
en el centro de la mirada vertical, aunque esto no impide que pueda 
haber paralisis selectiva de la mirada hacia arriba o abajo. 


Sindrome (mesencefalico dorsal) de Parinaud 


© Signos 
© Ojos derechos en la posicion primaria. 
© Pardlisis supranuclear de la mirada superior (fig. 19.77A). 
© Convergencia defectuosa (fig. 19.77B). 
© Pupilas grandes con disociacién luz-proximidad (v. 
fig. 19.41). 
© Retraccion palpebral (signo de Collier). 
© Nistagmo de convergencia-retraccién. 
© Causas 
© Nifios: estenosis del acueducto, meningitis y pinealoma 
(fig. 19.78). 
oO Adultos jévenes: desmielinizacion, traumatismos y malfor- 
maciones arteriovenosas. 
o Ancianos: accidentes vasculares mesencefalicos, lesiones 
tumorales que afecten a la sustancia gris periacueductal y 
aneurismas de la fosa posterior. 


Paralisis supranuclear progresiva 


La paralisis supranuclear progresiva (sindrome de Steele-Richard- 

son-Olszewski) es una grave enfermedad degenerativa que aparece 

en ancianos. Cursa con las siguientes manifestaciones clinicas: 

© Pardlisis supranuclear de la mirada, al principio sobre todo de 
la mirada hacia abajo y luego hacia arriba. 

@ Mas adelante se alteran los movimientos horizontales, con 
paralisis final completa. 

© Pardlisis de convergencia. 
Paralisis seudobulbar. 

© Rigidez extrapiramidal, marcha ataxica y demencia. 


Desnivelacion ocular (skew deviation) 


La desnivelacion ocular es un raro trastorno supranuclear de los 
movimientos oculares en que ambos ojos estan desviados vertical- 
mente y a menudo en ciclotorsidn. Se han descrito tres categorias, 
segun los diferentes patrones de movilidad y sitios de la lesidn; 
ambos ojos pueden estar desviados hacia arriba, o uno puede ser 
hipertrdépico y uno hipotrépico. La causa mas frecuente son los 
accidentes vasculares del tronco del encéfalo o cerebelo, que parece 
que originan una disfuncién del mecanismo primordial de estabi- 
lizacién del campo visual. 


NISTAGMO 


Introduccion 


Principios fisiologicos 
E] nistagmo es una oscilacién involuntaria de los ojos que puede ser 


fisiologica (p. ej., al seguir la rotacion de un tambor optocinético) 
o patoldgica. En el nistagmo patoldgico, cada ciclo de movimiento 
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Fig. 19.77 Sindrome de Parinaud. (A) Defecto de elevacién; 
(B) pardlisis de convergencia. 


(Por cortesia de E.S. Rosen, R Eustace, H.S. Thompson y WJ.K. Cumming, de 
Neuro-ophthalmology, Mosby 1998.) 


suele ser iniciado por una deriva involuntaria de desfoveacidén del 

ojo respecto a su diana de fijacién, seguido de un movimiento 

sacadico de refijacién. 

@ El plano puede ser horizontal, vertical o torsional. 

@ Laamplitud describe la cantidad de excursion del ojo: fina o amplia. 

@ La frecuencia describe la rapidez con que oscilan los ojos: alta, 
moderada o baja. 


Neuroftalmologia 


Clasificacion 


Puede elaborarse un esquema como el de la figura 19.79 para regis- 

trar las caracteristicas del nistagmo. 

© El nistagmo en resorte es un sacadico con un lento movimiento 
«de deriva» de desfoveacion y un rapido movimiento sacadico 
de foveacion corrector. La direccién del nistagmo se describe 
en funcidn del componente rapido: a la derecha, a la izquierda, 
hacia arriba, hacia abajo o rotatorio. 

© Elnistagmo pendular consiste en movimientos no sacadicos que 
son, tanto el de foveacién como el de desfoveacion, lentos (es decir, 
que la velocidad del nistagmo es igual en ambas direcciones). 

@ El nistagmo mixto consiste en un nistagmo pendular en posi- 
cién primaria con nistagmo en resorte en la mirada lateral. 


Nistagmo fisioldgico 


© El nistagmo de punto final es un fino nistagmo en resorte de 
frecuencia moderada que se ve en posiciones extremas de la 
mirada. La fase rapida coincide con la direccién de la mirada 
(fig. 19.80). 
@ EINOCes un nistagmo en resorte inducido por objetos que se 
mueven repetitivamente (p. ej., el tambor de NOC) a través del 
campo visual. 
© La fase lenta es un movimiento de seguimiento en que los 
ojos se mueven con el objeto; la fase rapida es un sacadico en 
direccién opuesta cuando los ojos fijan el siguiente objeto. 

© Sila cinta o el tambor NOC se mueven de derecha a izquier- 
da, la region parietooccipitotemporal izquierda controla la 
fase lenta (de seguimiento) hacia la izquierda, y el lobulo 
frontal izquierdo controla la fase rapida (sacadico) hacia la 
derecha. 


Fig. 19.78 Imagen de RM sagital que muestra un pinealoma y 
dilatacion del tercer ventriculo. 
(Por cortesia de D. Thomas.) 
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Fig. 19.79 Esquema para registrar el nistagmo. 


(Por cortesia de J.J. Kanski, Signs in Ophthalmology: Causes and Differential Diagnosis, Mosby 2010.) 


o ELNOC es ttil para detectar ceguera funcional (no fisiold- 
gica) y para explorar la AV en nifios muy pequefios. Puede 
ayudar a valorar una hemianopsia homonima aislada. 


Nistagmo vestibular 
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El nistagmo vestibular puede provocarse mediante estimulacion 
calorica del modo siguiente: 


© Cuando se vierte agua fria en el oido derecho, el paciente 


mostrara un nistagmo en resorte a la izquierda (es decir, con 
fase rapida a la izquierda). 


© El nistagmo vestibular fisiolégico es un nistagmo en resorte © Cuando se vierte agua templada en el oido derecho, el 


causado por la llegada de una sefial alterada procedente de 
los nticleos vestibulares a los centros de la mirada horizontal. 
La fase lenta es iniciada por los ntcleos vestibulares, y la fase 
rapida, por el tronco del encéfalo y la via frontomesencefilica. 
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Fig. 19.80 Nistagmo fisiol6gico: punto final. 


(Por cortesia de J.J. Kanski, de Signs in Ophthalmology: Causes and Differential Diagnosis, Mosby 2010.) 
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paciente mostrara un nistagmo en resorte a la derecha (es 
decir, con fase rapida a la derecha). (Una regla mnemotéc- 
nica en inglés es COWS [cold-opposite, warm-same] para 
recordar la direccién del nistagmo.) 
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Fig. 19.81 Nistagmo vestibular periférico. 
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(Por cortesia de J.J. Kanski, de Signs in Ophthalmology: Causes and Differential Diagnosis, Mosby 2010.) 


© Cuando se vierte agua fria en ambos oidos a la vez, se pro- 
duce un nistagmo en resorte con la fase rapida hacia arriba, 
mientras que si se hace lo mismo con agua templada el nis- 
tagmo desencadenado tendra la fase rapida hacia abajo (el 
frio «baja la velocidad»). 
© Siel resultado de la prueba es anormal, existe una enferme- 
dad vestibular periférica. 
© El nistagmo vestibular periférico patoldgico (fig. 19.81) es cau- 
sado por enfermedades que afectan al oido interno, como labe- 
rintitis, enfermedad de Méniére e infecciones del oido medio 0 
interno. Suele ser exclusivamente horizontal, vertical o torsional, 
aumenta de intensidad al dirigir la mirada hacia la fase rapida y 
se atenua con la fijacién. Tipicamente es de poca amplitud. 


Nistagmo infantil (congénito) 


Introduccion 


El nistagmo de comienzo precoz (generalmente en los primeros 
meses de vida mas que verdaderamente congénito) puede ser secun- 
dario a mala visién o bien un déficit motor en el que el propio 
nistagmo causa mala vision, aunque la distincidn no siempre esta 
clara. Puede asociarse a una enfermedad general grave, en especial 
del sistema nervioso central. El nistagmo infantil suele ser pendular, 
aunque también hay casos en resorte, horizontales y uniplanares (la 
direccién de la oscilacién se mantiene constante con independencia 
de la posicién de la mirada). A diferencia de los adultos con nis- 
tagmo adquirido, los pacientes con nistagmo congénito no sufren 
oscilopsia, ni siquiera en la edad adulta. El nistagmo puede atenuar- 
se con la convergencia y desaparece al dormir. Suele haber un punto 
nulo -posicion de la mirada en la que el nistagmo es minimo-, y 
puede adoptarse una posicidn compensadora de la cabeza para 
favorecerlo. Las pruebas complementarias deben intentar detectar 
enfermedades oculares o generales asociadas. 


Nistagmo por déficit sensorial (aferente) 


E] nistagmo por privacién sensorial es la forma mas comun de nis- 
tagmo infantil y se debe a deterioro de la vision central a edades 


tempranas (p. ej., catarata congénita, hipoplasia macular, albinismo, 
amaurosis congénita de Leber, hipoplasia del nervio dptico, acro- 
matopsia). En general, los nifios con mala vision bilateral menores 
de 2 afios sufren nistagmo, cuya gravedad depende del grado de 
pérdida visual. 


Nistagmo congénito motor (eferente) 


Son frecuentes los antecedentes familiares, y el patron de herencia 
mas habitual es el ligado al cromosoma X (dominante 0 recesivo). Se 
presenta 2 0 3 meses después de nacer y persiste toda la vida. La AV 
suele ser mejor que en el nistagmo por déficit sensorial, en niveles 
de 6/12-6/36. En posicion primaria hay un nistagmo pendular de 
baja amplitud que puede convertirse en un nistagmo en resorte al 
mirar a los lados (fig. 19.82). 


Espasmo salutatorio (nutans) 


Esta rara enfermedad se presenta entre los 3 y 18 meses con un nis- 
tagmo horizontal de alta frecuencia y poca amplitud, unilateral o 
bilateral (fig. 19.83), asociado a movimientos de cabeceo. A menudo 
es asimétrico, y su amplitud aumenta en abduccién. Puede haber 
un componente vertical y torsional. La forma idiopatica se resuelve 
espontaneamente hacia los 3 afios de edad, pero este nistagmo 
también puede ser secundario a glioma de la via visual anterior, 
sindrome de la silla turca vacia y quiste porencefalico. 


Otros 
Otras formas de nistagmo, como el nistagmo alternante periddico 
(v. mas adelante), pueden presentarse en nifios pequefios. 


Nistagmo adquirido 


Nistagmo latente 


El nistagmo latente se asocia a esotropia del lactante y desviacion 
vertical disociada (v. capitulo 18). Con los dos ojos abiertos no hay 
nistagmo, pero aparece nistagmo horizontal al tapar un ojo; la fase 
rapida bate hacia el ojo fijador descubierto. En ocasiones puede 
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Fig. 19.82 Nistagmo motor (eferente) congénito, en este caso pendular en posici6n primaria y en mirada vertical, pero que se 
convierte en un nistagmo en resorte provocado por la mirada al mirar a izquierda y derecha. 
(Por cortesia de J.J. Kanski, de Signs in Ophthalmology: Causes and Differential Diagnosis, Mosby 2010.) 


solaparse a un nistagmo manifiesto un elemento de latencia, de 
modo que el tapar un ojo aumente la amplitud del nistagmo (nis- 
tagmo manifiesto-latente). 


Nistagmo alternante periodico 


E] nistagmo alternante periddico (NAP) es un nistagmo en resorte 
horizontal conjugado que periddicamente cambia de direccidn. 
Durante la fase activa, la amplitud y frecuencia del nistagmo pri- 
mero aumentan progresivamente para luego decrecer, lo que va 
seguido de una pausa de 4-20 s en la que los ojos estan fijos y pueden 
mostrar movimientos de baja intensidad, a menudo pendulares; a 
continuacién se produce una secuencia similar en direccién opuesta, 
y el ciclo completo dura entre 1 y 3 min. El NAP puede ser congé- 
nito o deberse a enfermedades cerebelosas, ataxia-telangiectasia y 
farmacos como la fenitoina. 
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Nistagmo de convergencia-retraccion 


El nistagmo de convergencia-retraccién es un nistagmo en resorte 
debido a contraccion simultanea de los musculos extraoculares, a 
menudo los rectos mediales. Puede inducirse al rotar hacia abajo 
un tambor de NOC; el sacadico de refijacién hacia arriba acerca 
ambos ojos entre si en un movimiento de convergencia. Se asocia 
clasicamente a retraccién del globo ocular hacia la orbita. Forma 
parte del sindrome mesencefalico dorsal de Parinaud, causado por 
lesiones del area pretectal, como pinealomas y accidentes vasculares. 


Nistagmo hacia abajo 


Se trata de un nistagmo vertical cuya fase rapida bate hacia abajo 
(fig. 19.84) y que se desencadena mas facilmente en mirada lateral e 
inferior. Puede ser causado por lesiones del agujero magno, como la 
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Fig. 19.83 Espasmo salutatorio; el nistagmo en este paciente es pendular, uniplanar y de igual amplitud en todas las 


direcciones de la mirada. 


(Por cortesia de J.J. Kanski, de Signs in Ophthalmology: Causes and Differential Diagnosis, Mosby 2010.) 
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Fig. 19.84 Nistagmo hacia abajo (v. texto). 
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(Por cortesia de J.J. Kanski, de Signs in Ophthalmology: Causes and Differential Diagnosis, Mosby 2010.) 


malformacion de Arnold-Chiari y la siringobulbia, farmacos como 
litio y fenitoina, y otras enfermedades diversas, como encefalopatia 
de Wernicke, desmielinizacién e hidrocefalia. 


Nistagmo hacia arriba 


El nistagmo hacia arriba es un nistagmo vertical que bate hacia 
arriba en todas las posiciones (fig. 19.85); puede ser causado por 
lesiones de la fosa posterior, farmacos y encefalopatia de Wernicke. 


Nistagmo en balancin 


Es un nistagmo pendular en el que un ojo se eleva e intorsiona, 
mientras que el otro desciende y se extorsiona. Puede deberse a 
tumores paraselares (a menudo con hemianopsia bitemporal), 
siringobulbia e ictus del tronco del encéfalo. 
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Fig. 19.85 Nistagmo hacia arriba. 


Nistagmo ataxico 


El nistagmo ataxico es un nistagmo en resorte horizontal que ocurre 
en el ojo abductor de un paciente con OIN (v. anteriormente). 


Nistagmo de Bruns 


Consiste en un nistagmo cerebeloso horizontal en resorte y de 
gran amplitud en un ojo, asociado a un fino nistagmo vestibular 
de alta frecuencia en el otro, y puede deberse a tumores del angulo 
pontocerebeloso, como el neurinoma del acustico. 


Tratamiento del nistagmo 


© Laambliopia y el defecto de refraccién deben tratarse como 
corresponda. Pueden ser utiles las lentes de contacto y otras 


o> 


HNN 


t 


Zs “R a 


NS ANS Ae 


a> 


“HWS 


(Por cortesia de J.J. Kanski, de Signs in Ophthalmology: Causes and Differential Diagnosis, Mosby 2010.) 
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medidas refractivas, como la combinacion de lentes de contacto 
muy negativas con gafas de lentes muy positivas. 

© Farmacos, como el baclofeno y la gabapentina, que pueden ser 
eficaces en ciertos casos. 

© La inyeccion de toxina botulinica en los musculos extraoculares 
puede mejorar algunos casos, pero a veces es impredecible y se 
requiere un tratamiento a largo plazo. 

© Cirugia. Cuando el nistagmo tiene un punto nulo, el objetivo de 
la cirugia es mover los musculos para simular la misma tension 
muscular mientras que los ojos y la cara estan derechos, y puede 
levarse a cabo para corregir una postura compensadora de la 
cabeza. El retroceso de todos los rectos horizontales puede 
reducir la amplitud del nistagmo en algunos pacientes sin un 
punto nulo significativo. 


Movimientos nistagmoides 


Los movimientos nistagmoides se parecen al nistagmo, pero el movi- 
miento patoldgico inicial de desfoveacion es una intrusion sacadica. 


Aleteo ocular y opsoclonia 


Estas entidades consisten en oscilaciones sacddicas sin intervalo 
intersacadico; en el aleteo ocular, las oscilaciones son puramente 
horizontales, mientras que en la opsoclonia son multiplanares. 
Entre las causas se encuentran la encefalitis virica, la encefalopatia 
mioclonica en lactantes («ojos y pies bailones») -cuadro idiopatico 
transitorio en recién nacidos sanos- 0 ciertos farmacos. 


Sacudida ocular 


La sacudida ocular se manifiesta en forma de rapidos movimien- 
tos oculares conjugados hacia abajo seguidos de una lenta deriva 
ascendente hacia la posicion primaria. Se debe a lesiones pontinas 
(normalmente hemorragias), lesiones cerebelosas que comprimen 
la protuberancia y encefalopatias metabdlicas. 


MIOPATIAS OCULARES 


Miastenia grave 


Introduccion 


La miastenia grave (MG) es una enfermedad autoinmunitaria 
mediada por autoanticuerpos que intervienen en la lesion y des- 
truccion de los receptores de acetilcolina del musculo estriado. El 
deterioro resultante de la conduccién neuromuscular causa debi- 
lidad y fatigabilidad de la musculatura esquelética, pero no de los 
musculos cardiacos e involuntarios. La enfermedad es dos veces 
mas frecuente en mujeres que en hombres. La MG puede ser ocular, 
bulbar (afectacion de los pares craneales que se originan en el tronco 
del encéfalo inferior) o generalizada. Las formas congénita e infantil 
son raras. Se encuentra un cuadro clinico similar en el sindrome 
miasténico de Lambert-Eaton, mediado por anticuerpos contra 
los canales de calcio presinapticos dependientes del voltaje; en el 
60% de los casos se trata de un fendmeno paraneoplasico asociado 
a un tumor pulmonar. Los pacientes positivos para los anticuerpos 
anti-MuSK (cinasa musculoespecifica) pueden tener una forma 


Fig. 19.86 Facies miopdatica en la miastenia grave. 


diferenciada de MG. Diversos farmacos pueden exacerbar la MG, 
por lo que hay que intentar evitarlos; entre los que tienen impor- 
tancia oftalmoldgica estan muchos antibidticos y los B-bloqueantes. 


Miastenia sistémica 


© Los sintomas empiezan tipicamente en la tercera década en 
forma de fatiga indolora, a menudo provocada por el ejercicio 
fisico y con frecuencia acompafiada de ptosis y diplopia. La 
fatigabilidad afecta a la musculatura de las extremidades, la 
expresion facial, los movimientos oculares, la masticacién y el 
habla. Los sintomas bulbares incluyen disfagia y disartria; es 
rara la dificultad para respirar. 

© Signos. El hallazgo mas importante es la debilidad periférica, 
sobre todo en brazos y musculos proximales de la pierna, con 
atrofia muscular en casos de larga evolucién. Existe tipicamente 
una ausencia de expresion facial (facies miopatica; fig. 19.86). 
Las manifestaciones oculares se comentan mas adelante. 

© Lacrisis miasténica puede ser mortal debido a la insuficiencia 
respiratoria si no se trata urgentemente. 


Miastenia ocular 


Hay afectacién ocular en el 90% de los casos, y es el modo de pre- 
sentacién en el 60%. Dos tercios de los pacientes tendran tanto 
ptosis como diplopia. 
© La ptosis es larvada, bilateral y a menudo asimétrica. 
© Es tipico que empeore al final de la jornada. 
o Empeora al mantener la mirada hacia arriba (1 min) debido 
ala fatiga. 
© El signo del temblor de Cogan es un breve movimiento 
brusco del parpado hacia arriba cuando los ojos hacen un 
sacadico desde abajo hacia la posicion primaria. 
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© Sise eleva manualmente un parpado cuando el paciente mira 
hacia arriba, el parpado del otro ojo puede mostrar finos 
movimientos oscilatorios. 
© La diplopia con frecuencia es vertical, aunque puede verse 
afectado cualquier musculo extraocular o todos ellos. Puede 
verse una seudo-OIN. Los pacientes con desviaciones esta- 
bles pueden mejorar con cirugia muscular, inyeccion de toxina 
botulinica o ambos métodos combinados. 
© Puede haber movimientos nistagmoides en posiciones extre- 
mas de la mirada. También puede haber defectos atipicos de 
la movilidad ocular, por lo que la MG debe considerarse en el 
diagnostico diferencial de cualquier trastorno de los movimien- 
tos oculares que no encaje con un patron reconocido. 


Pruebas complementarias 


@ Prueba dela bolsa de hielo (fig. 19.87). Consiste en comprobar si 
hay mejoria tras colocar una bolsa de hielo sobre el parpado ptosi- 
co (u otro musculo afectado) durante 2 min, ya que el frio inhibe 
la degradacién de la acetilcolina por la acetilcolinesterasa. Tiene 
una sensibilidad aproximada del 75%, pero es muy especifica. 

© Los analisis de anticuerpos apoyan el diagndstico de MG y 
predicen la probabilidad de timoma. Las pruebas seroldgicas 
pueden alterarse si el paciente se ha sometido a una anestesia 
general reciente (menos de 48 h) con relajantes musculares. 

oO Anticuerpos contra el receptor de acetilcolina (AchR). Pre- 
sentes en alrededor del 90% de los casos generales, pero solo 
en el 50-70% de los pacientes con miastenia ocular. Rara vez 
son positivos en el sindrome de Lambert-Eaton. 

© Los anticuerpos contra la proteina MuSK son positivos en 
el 50% de los casos con AChR negativos; los pacientes con 
titulos positivos tienen mas probabilidad de presentar alte- 
raciones oculares y timoma. 

© Anticuerpos estriacionales. Puede haber anticuerpos contra 
varios elementos contractiles del musculo esquelético (p. ej., 
titina); aparecen en el 80-90% de los pacientes con timoma y 
un tercio de los que no lo tienen, y pueden ser un marcador 
de MG mas grave. 

© Los anticuerpos de los canales de calcio dependientes del 
voltaje son tipicos del sindrome de Lambert-Eaton. 

@ Prueba del edrofonio (Tensilon) (fig. 19.88). El edrofonio es un 
anticolinesterdsico de accion corta que mejora transitoriamente 
la debilidad de la MG. Se estima que tiene una sensibilidad del 
85% en la miastenia ocular y el 95% en la MG sistémica. Esta 
prueba conlleva un escaso riesgo de complicaciones graves, 


a ae : Fig. 19.87 Prueba de la bolsa de hielo positiva en miastenia 
como bradicardia y fallecimiento, por lo que debe disponerse de grave. (A) Ptosis asimétrica; (B) aplicacién de hielo; 


material de reanimacion y personal con experiencia en caso de (C) mejoria de la ptosis. 
emergencia, y su uso debe limitarse a casos enlos que pruebas _(Por cortesia de J. Yangtiela.) 
menos peligrosas deparen resultados equivocos. 

© Seadministran 0,3 mg de atropina por via intravenosa para 
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reducir los efectos secundarios muscarinicos. © Secomparan las mediciones de la ptosis y la movilidad (gra- 
© Se da una dosis de prueba intravenosa de 0,2 ml (2 mg) de fica de Hess) antes y después de la inyeccién, cuyo efecto solo 

clorhidrato de edrofonio. Si se observa una clara mejoria dura 5 min. 

sintomatica (o una reaccién adversa), se registra y se da la © La electromiografia obtiene un registro caracteristico. 

prueba por terminada. © La biopsia muscular revela anticuerpos en la union neuromus- 
© Los 0,8 ml (8 mg) restantes se administran después de 1 min cular y hallazgos tipicos en microscopia electronica, pero no 

si es necesario. suele realizarse. 


booksmedicos.org 


E103 ©Miopatias oculares 


Br. ee 
kas = 


Fig. 19.88 Prueba del edrofonio positiva en miastenia grave. 


(A) Ptosis asimétrica en posiciéon primaria; (B) defecto 
de elevaci6n; (C) tras la inyeccién de edrofonio, hay gran 
mejoria bilateral de la ptosis y una ligera mejoria de la 
elevaci6n izquierda, pero no derecha. 


© Pruebas de imagen del térax (RM, TC, PET) para detectar un 
timoma, presente en el 10% de los casos. Las pruebas radioldgi- 
cas también pueden servir para descartar un tumor pulmonar 
si se sospecha sindrome de Lambert-Eaton, o una masa intra- 
craneal en una miastenia ocular. 

© Deben solicitarse pruebas de funcion tiroidea, porque puede 
haber una tiroidopatia autoinmunitaria asociada; también pue- 
de asociarse a artritis reumatoide, anemia perniciosa y lupus 
eritematoso sistémico. 


Tratamiento 


En casos leves, puede bastar con un anticolinesterdsico como la 
piridostigmina, pero normalmente se combina con corticoides y 
otros inmunosupresores (p. ej., azatioprina). La plasmaféresis y las 
inmunoglobulinas intravenosas son medidas a corto plazo para 
controlar una agudizacion; rara vez se requiere un tratamiento de 
soporte respiratorio. Se practicara la timectomia si existe un timoma; 
no se ha confirmado la eficacia de la timectomia como tratamiento 
de la MG cuando no hay tumor, aunque es una opcion terapéutica. 


Distrofia miotonica 


Introduccion 


La distrofia mioténica se caracteriza por una relajacién muscular 
retardada tras suspender el esfuerzo voluntario (miotonia). Existen 
dos formas: la forma clasica, distrofia miotonica de tipo 1 (DM1), cau- 
sada por mutacion del gen de la proteina cinasa de distrofia mioténica 
DMPK. La DM2 (miopatia muscular proximal, MMPRO), en la que 
esta implicado el gen CNBP cursa con menos alteraciones generales 
(aunque la catarata es frecuente) y un mejor prondstico a largo plazo, 
pero es menos frecuente. La herencia de ambas formas es AD, y son 
raros los casos esporadicos. A continuacién se comenta la DM1. 


Diagnostico 


Las generaciones sucesivas tienden a mostrar un comienzo cada vez 
mas precoz y mayor gravedad de la enfermedad («anticipacién»), 
debido al progresivo aumento de tamajfio del defecto genético respon- 
sable (una secuencia de trinucledtidos repetida) en la fertilizacién. 
© Los sintomas empiezan tipicamente entre la tercera y la sexta 

décadas, con debilidad en las manos y dificultad para caminar. 
@ Manifestaciones generales 

© Periféricas. Dificultad para soltar los objetos agarrados, 
atrofia muscular y debilidad. 

oO Centrales. Expresion facial triste por atrofia facial bilateral 
con mejillas hundidas (facies miotonica; fig. 19.89), y arti- 
culacion defectuosa al hablar por afectacién de la lengua y 
los musculos faringeos. 

oO Otras. Puede haber alopecia frontal en varones, somnolencia, 
hipogonadismo, anomalias endocrinas, miocardiopatia, afec- 
tacién pulmonar, deterioro intelectual y cambios esqueléticos. 

© Manifestaciones oftalmoldgicas 

© Frecuentes. La mayoria sufren cataratas de comienzo precoz, 
que empiezan como opacidades pulverulentas iridiscentes 
(que a veces se parecen a la a menudo confundida catarata 
en arbol de Navidad con la que no pocas veces se confunde; 
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Fig. 19.89 Facies miotdnica, alopecia frontal y exotropia 
izquierda. 
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Fig. 19.90 Oftalmoplejfa externa progresiva. (A) Ptosis bilateral grave con defecto de elevaci6n ocular; (B) limitacién de la 
mirada hacia abajo; (C) limitacién de la mirada a la izquierda; (D) limitaciédn de la mirada a la derecha. 


(Por cortesia de J. Yangtiela.) 
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v. capitulo 9) y posterior progresion a radios corticales y 
subcapsulares, a menudo de forma estrellada (v. fig. 9.4B). 
También son muy frecuentes la ptosis y la hipermetropia. 
© Infrecuentes. Trastornos de la movilidad (estrabismo, nis- 
tagmo, movimientos sacadicos y de seguimiento lento anor- 
males), disociacién luz-proximidad, penachos vasculares del 
iris, retinopatia pigmentaria leve, atrofia éptica e hipotonia. 
© Pruebas complementarias. Los estudios genéticos confirmaran 
el defecto; puede realizarse un diagndstico prenatal. 


Tratamiento 


Asesoramiento genético, revisiones cardioldgicas y tratamiento 
sintomatico, como cirugia de catarata, muletas palpebrales y sus- 
pension frontal. Hay que advertir a los pacientes del aumento con- 
siderable del riesgo de complicaciones anestésicas. 


Oftalmoplejia externa progresiva cronica 


La oftalmoplejia externa progresiva cronica (OEPC) comprende un 
grupo de trastornos caracterizados por ptosis y paralizacion lenta y pro- 
gresiva de ambos ojos. Las alteraciones oculares pueden darse aisladas 
o asociadas al sindrome de Kearns-Sayre 0 la distrofia oculofaringea. 


OEPC aislada 


© Ptosis (figs. 19.90A-D), que suele ser el primer signo, normal- 
mente bilateral y a veces asimétrica. La correccién quirurgica 
puede mejorar una posicién compensadora de la cabeza, pero 
no normaliza el movimiento del parpado y supone un riesgo 
de exposicién corneal. 
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Neurofibromatosis 


No suelen verse afectados las pupilas. 

© Laoftalmoplejia externa (v. figs. 19.90B-D) se presenta en adultos 
jovenes y es tipicamente simétrica. Se caracteriza por una evolu- 
cion progresiva sin remisiones ni agudizaciones. Inicialmente se 
ve afectada la mirada hacia arriba y posteriormente la mirada late- 
ral, de modo que los ojos terminan practicamente fijos. Debido a 
esta pérdida simétrica de la movilidad ocular, es rara la diplopia, 
aunque puede ser dificil la lectura por mala convergencia. 

© Pruebas complementarias. La electromiografia muestra poten- 
ciales mioténicos y miopaticos; esta aumentada la creatina 
cinasa plasmatica. 

e El tratamiento consiste en ejercicios y prevencién de contrac- 
turas. Una minoria de pacientes con diplopia pueden mejorar 
con cirugia. 


Sindrome de Kearns-Sayre 


El sindrome de Kearns-Sayre es una miopatia mitocondrial causada 
por deleciones del ADN mitocondrial. Se presenta en la primera y la 
segunda décadas con una oftalmoplejia externa de progresion lar- 
vada. Suele ser esporddico, aunque puede haber casos hereditarios. 
Actualmente no tiene tratamiento. 
© Cuadro clinico 
© Latriada clasica consiste en OEPC, alteraciones de la conduc- 
cion cardiaca y retinopatia pigmentaria, esta ultima con un 
tipico aspecto «en sal y pimienta» que es mas ostensible en la 
macula (fig. 19.91A); puede haber leve deterioro visual y ceguera 
nocturna. Menos frecuente es un cuadro de retinosis pigmen- 
taria o atrofia coroidea similar a la coroideremia (fig. 19.91B). 
oO También puede haber fatiga, debilidad de los musculos 
proximales, sordera, diabetes, ataxia cerebelosa, talla baja, 
nefropatia, anomalias endocrinas y demencia. 
© Pruebas complementarias 
© Estudio genético. 
© Puncion lumbar: aumento de proteinas en el LCR. 
© Laelectrocardiografia muestra defectos de conduccion car- 
diaca; debe realizarse periddicamente; puede ser necesario 
implantar un marcapasos. 
o El examen histopatologico de los musculos extraoculares 
muestra «fibras rojas rasgadas» por acumulacién intramus- 
cular de mitocondrias anormales (fig. 19.92). 
© Es importante un estudio endocrinoldgico. 


Distrofia oculofaringea 


La distrofia muscular oculofaringea (DMOF) se debe a una muta- 
cién del gen PABPN1. Al igual que la distrofia miotonica, la DMOF 
es un trastorno por repeticién de trinucledtidos, con herencia AD 
o AR. Comienza tipicamente en adultos de edad joven o media, en 
forma de debilidad de los musculos faringeos y atrofia temporal. 
E] tratamiento es paliativo; por ejemplo, la miotomia cricofaringea 
mejora la disfagia. 


SINDROME DE MILLER FISHER 


El sindrome de Miller Fisher es una forma rara del sindrome de poli- 
neuropatia aguda de Guillain-Barré, que por sus manifestaciones 
oculares puede presentarse al oftalmdlogo. Afecta tipicamente a los 


Fig. 19.91 Cambios oftalmoscopicos en el sindrome de 
Kearns-Sayre. (A) Retinopatia pigmentaria «en sal y 
pimienta»; (B) atrofia coroidea. 

(Por cortesia de R. Curtis - fig. B.) 


musculos extraoculares como primera manifestacion, con la clasica 
triada clinica de oftalmoplejia, ataxia de la marcha y el tronco, y 
arreflexia. Existen anticuerpos anti-GQib en la mayoria de los casos. 


NEUROFIBROMATOSIS 


Neurofibromatosis de tipo | 


La neurofibromatosis es un trastorno que afecta primariamente al 
crecimiento celular en los tejidos nerviosos. Las dos formas princi- 
pales son la neurofibromatosis de tipo I (NF1) y la de tipo II (NF2). 
Ambas pueden cursar con una afectacién segmentaria en la que las 
manifestaciones se limitan a uno o mas segmentos del cuerpo. La 
NF1 (enfermedad de von Recklinghausen) es la facomatosis mas 
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Fig. 19.92 Imagen histopatoldgica que muestra «fibras rojas 
rasgadas» en el sindrome de Kearns-Sayre. 


(Por cortesia de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, 
Butterworth-Heinemann, 2001.) 


frecuente, que afecta a uno de cada 4.000 individuos. La herencia 
es AD con penetrancia irregular y expresividad variable, aunque 
cerca del 50% suponen nuevas mutaciones; el gen implicado es el 
NF1 del cromosoma 17, cuya funcién normal es oncosupresora. El 
glioma del nervio dptico y los nédulos de Lisch (hamartomas de iris; 
v. capitulo 12) son importantes signos oftalmoldgicos diagndsticos; 
las pruebas genéticas tienen una especificidad en torno al 95%, por 
lo que algunos individuos positivos no sufriran NF1. 


Manifestaciones generales 


© Pueden formarse neurofibromas en cualquier punto del tra- 
yecto de los nervios periféricos 0 autondédmicos 0 en organos 
internos, pero no sobre nervios puramente motores. Se ven 
como nddulos solitarios (fig. 19.93A) o lesiones plexiformes 
mas difusas, a veces asociadas a hipertrofia de las partes blandas 
(elefantiasis nerviosa; fig. 19.93B), y también pueden afectar a 
los érganos internos. 

© Piel. Las manchas café con leche son parches de color marrén 
claro que se encuentran habitualmente en el tronco (fig. 19.93C). 
Aparecen durante el primer afio de vida y aumentan de tamafio 
y numero durante la infancia. 

© Pecas axilares 0 inguinales, hallazgo patognomdénico que suele 
ser evidente hacia los 10 afios de edad. 

@ Anomalias esqueléticas, como talla baja y atrofia hemifacial. 
Tumores intracraneales, principalmente meningiomas y gliomas. 

© Asociaciones. Puede haber tumores malignos (sobre todo de las 
vainas de los nervios periféricos), tumores estromales gastroin- 
testinales, hipertension y problemas de aprendizaje. Estudios 
recientes sugieren que casi la mitad de los pacientes con NF1 
sufren un trastorno del espectro autista. 


Manifestaciones oftalmologicas 


Las revisiones oculares periddicas son fundamentales desde el 

momento del diagndstico para detectar lesiones como un glioma 

del nervio éptico. 

e@ El neurofibroma plexiforme palpebral produce una carac- 
teristica deformidad en forma de S en el parpado superior 
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Fig. 19.93 Manifestaciones generales de la neurofibromatosis 
de tipo I. (A) Neurofibromas cutaneos aislados; 

(B) elefantiasis nerviosa; (C) mancha café con leche. 

(Por cortesia de S. Kumar Puri - fig. B.) 
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Fig. 19.94 Manifestaciones oculares de la neurofibromatosis de tipo I. (A) Neurofibroma plexiforme nodular del parpado; 

(B) imagen de TC axial que muestra proptosis derecha con agrandamiento fusiforme del nervio 6ptico debido a un glioma; 
(C) proptosis derecha por glioma del nervio dptico; (D) imagen de TC coronal en la que se observa ausencia del ala mayor 
del esfenoides izquierdo; (E) nddulos de Lisch; (F) ectropidn uveal congénito. 

(Por cortesia de K. Nischal - fig. D.) 
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(fig. 19.94A), y clasicamente se decia que tiene la textura de 
una «bolsa de gusanos». 


© Orbitarias 


oO Glioma del nervio dptico (15-40%), un astrocitoma pilocitico 
que ocurre tipicamente en nifios pequefios. Produce un 
agrandamiento fusiforme del nervio (fig. 19.94B) y puede 
presentarse con una proptosis indolora de progresién lenta 
(fig. 19.94C), pérdida de vision (a menudo acusada), atrofia 
Optica y estrabismo. Puede ser bilateral y extenderse hacia 
atras hasta afectar al quiasma, la cintilla éptica y el hipotdla- 
mo, causando a veces hidrocefalia obstructiva. Es tipico que 
crezca lentamente. 

© Otros tumores nerviosos de la érbita, por ejemplo, neurile- 
moma (schwannoma), neurofibroma plexiforme y menin- 
gioma. 

oO Encefalocele esfenoorbitario causado por ausencia del ala 
mayor del esfenoides (fig. 19.94D), que produce tipicamente 
una proptosis pulsatil. 

© = Lesiones del iris 

© Los nédulos de Lisch (al menos en el 95%) son hamartomas 
bilaterales que se forman durante la segunda o la tercera 
décadas y se ven como diminutas lesiones pigmentadas 
nodulares que sobresalen de la superficie del iris (fig. 19.94E 
y v. figs. 12.14C y D). 

o El ectropién uveal congénito (fig. 19.94F) es raro, y puede 
asociarse a glaucoma. 

© Los mamelones del iris (v. fig. 8.19B) son raros. 

© Nervios corneales ostensibles. 

Glaucoma. No es rara su aparicion. Suele ser unilateral y con- 

génito, y en cerca del 50% de los casos hay un neurofibroma 

ipsolateral del parpado superior con atrofia hemifacial. 
© Fondo de ojo 

oO Probablemente los nevos coroideos son mas frecuentes. Los 
pacientes con NF1 con nevos tienen mayor riesgo de sufrir 
posteriormente un melanoma coroideo. 

oO Hamartoma astrocitico (astrocitoma) retiniano, idéntico a 
los que se ven en la esclerosis tuberosa, en raras ocasiones. 

oO Los hamartomas coroideos son multiples lesiones pequefias 
planas y pigmentadas, raras incluso en la NF1. 

O Otras lesiones que pueden ser mas frecuentes que en 
individuos sin la enfermedad serian hipertrofia congénita 
del EPR, FNM, hamartoma combinado de la retina y el 
EPR (posiblemente solo en la NF2) y hemangioma capilar 
retiniano. 


Neurofibromatosis de tipo II 


La neurofibromatosis de tipo I] (NF2) es menos comtn que la 
NF1, y se debe a mutaciones del gen NF2 del cromosoma 22. La 
herencia es autosémica dominante, aunque la mitad de los casos 
son esporadicos. Se han descrito varios criterios diagnosticos, 
pero a menudo incluyen neurinoma bilateral del acustico (90%; 
fig. 19.95), historia familiar de NF2 y lesiones caracteristicas, como 
catarata juvenil, neurofibroma, meningioma, glioma y schwanno- 
ma. Las lesiones oculares son a menudo la primera manifestacién 
de la enfermedad. 


Neuroftalmologia 


Fig.19.95 RM con contraste que muestra neurinoma acustico 
bilateral. (A) Vista axial; (B) vista coronal. 


Manifestaciones oftalmologicas 


© Catarata en cerca de dos tercios de los pacientes. Las opacidades 
se forman antes de los 30 afios de edad y pueden ser subcapsu- 
lares o capsulares posteriores, corticales o mixtas. 

© Fondo de ojo. Son frecuentes las membranas epirretinianas, y 
también es relativamente comun el hamartoma combinado de 
la retina y el EPR. 
Defectos motores oculares (10%). 

© Menos frecuentes. Meningioma de la vaina del nervio dptico, 
glioma del nervio dptico, nodulos de Lisch unilaterales, elec- 
trorretinograma anormal. 
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Introduccion 


La migrajfia se caracteriza por cefaleas recurrentes muy variables en 
intensidad, duracién y frecuencia. La cefalea migrafiosa es habitual- 
mente unilateral, asociada a nauseas y vomitos, y a veces va precedi- 
da o se acompaiia de trastornos neuroldgicos y cambios de humor. 
Sin embargo, no todas estas caracteristicas estan necesariamente 
presentes durante cada ataque en todos los pacientes; puede ocurrir 
un aura migrafiosa sin cefalea, y es bastante frecuente el paciente 
que acude al oftalmologo con un aura visual aislada. A menudo hay 
antecedentes familiares. 


Migrana sin aura 


La migrafia sin aura (migrafia comun) se caracteriza por dolor de 
cabeza con manifestaciones de disfuncion del sistema nervioso autdé- 
nomo, como palidez y nduseas, pero sin los sintomas neuroldgicos u 
oftalmolégicos estereotipicos de la migrafia clasica (v. mas adelante), 
por lo que a menudo no se diagnostica. Los sintomas premonitorios 
pueden ser vagos, como cambios de humor y problemas para con- 
centrarse. La cefalea es martilleante o pulsatil; empieza en cualquier 
parte, pero suele extenderse hasta afectar a la mitad 0 la totalidad 
de la cabeza. El dolor retroorbitario puede confundirse con un 
problema ocular o de los senos. Durante el ataque, que dura desde 
horas hasta 1 dia o mas, el paciente con frecuencia sufre fotofobia 
y fonofobia, y puede buscar un ambiente tranquilo y en penumbra. 


Migrana con aura 


La migrafia con aura (clasica) tiene caracteristicas mejor definidas. 

e@ El ataque viene presagiado por un aura visual binocular que 
afecta el campo visual central en un lado y dura tipicamente 
5-30 min. Inicialmente existe a menudo un escotoma binocular 
negativo, pero puede pasar desapercibido o describirse como 
vagas alteraciones de la vision. Varios minutos después apa- 
recen fendmenos positivos asociados, que pueden consistir en 
escotomas centelleantes (espectros en zigzag o en fortificacion), 
visién de «calima» o menos frecuentemente otras alteraciones, 
como visiOn en tunel, que progresa lentamente a través del 
campo visual durante varios minutos. Es tipico que haya una 
recuperaci6n visual completa antes de 30 min. 

© Otras formas de aura menos habituales serian sensaciones 
alteradas o anormales (parestesias) unilaterales, debilidad 0 
trastorno del habla (disfasia). 

© La cefalea sucede al aura y suele ser hemicraneal, en el lado 
opuesto a la hemianopsia y acompafiada de nauseas y fotofobia. 
Sin embargo, puede estar ausente o ser desde trivial a muy grave, 
con variaciones considerables entre los ataques incluso en el 
mismo individuo. 

© Otras patologias pueden raramente simular un ataque clasico de 
migrafia. Deben cumplirse tres de los cuatro siguientes criterios 
de la Sociedad Internacional de Cefaleas para el diagndstico de 
migrafia con aura: 
a. Uno o mas sintomas de aura totalmente reversibles que indi- 

quen disfuncién focal de la corteza cerebral o el tronco del 
encéfalo. 


b. Al menos un sintoma de aura que se instaura gradualmente 
durante mas de 4 min, o dos o mas sintomas que ocurren 
sucesivamente. 

c. Ningun sintoma aislado del aura dura mas de 60 min. 

d. La cefalea sigue al aura antes de 60 min, pero puede empezar 
antes o durante el aura. 

© También es importante que el examen clinico no sugiera la 
existencia de un trastorno subyacente o que sea descartado por 
las pruebas complementarias; por ejemplo, muy raramente un 
defecto migrafioso del campo visual u otro sintoma del aura 
puede ser permanente, en cuyo caso la migrajfia sera un diagnos- 
tico de exclusion. 

© La epilepsia occipital es muy rara; el paciente tipicamente ve 
circulos coloreados durante el ataque. 


Otras formas de migrana 


©@ La migrafia retiniana se manifiesta con alteraciones visuales 
que pueden ser similares a las de la migrajfia clasica, pero afectan 
solo a un ojo. Es una entidad controvertida; algunos autores opi- 
nan que la mayoria de los casos deberian catalogarse como un 
supuesto vasoespasmo ocular recurrente mds que como 
una auténtica migrafia. Afecta mas frecuentemente a mujeres 
jovenes, pero es un trastorno raro, teniendo en cuenta que a 
menudo los sintomas binoculares en un hemicampo se inter- 
pretan erréneamente como monoculares. Es frecuente que 
el paciente tenga antecedentes de migrafia. Puede ser conve- 
niente investigar una posible embolia retiniana (v. capitulo 13) 
y un vasoespasmo periférico (p. ej., feéndmeno de Raynaud), 
derivando al paciente al especialista apropiado si se considera 
necesario. A menudo queda una pérdida de visibn monocular 
permanente tras episodios repetidos, probablemente por infarto 
vasoespastico, por lo que hay que evitar los posibles factores 
desencadenantes y valorar el tratamiento profilactico. 

© Lamigrafia oftalmopléjica es rara y empieza tipicamente antes de 
los 10 afios de edad. Se caracteriza por cefalea recidivante seguida 
tras un periodo variable de una paralisis transitoria de algun 
nervio craneal (a menudo el III par). Actualmente se cree que en 
la mayoria de los casos se debe a un trastorno desmielinizante. 

@ La migrana hemipléjica familiar se caracteriza por recupera- 
cién incompleta del déficit neurolégico focal después de que se 
resuelva un ataque de migrafia. 

© La migrafia basilar ocurre en mujeres jévenes y se caracteriza 
por una tipica aura migrafiosa asociada a diversos sintomas 
relacionados con insuficiencia arterial vertebrobasilar. 


Tratamiento 


© Medidas generales, como eliminacion de las situaciones y sus- 
tancias que pueden precipitar un ataque de migrafia, como café, 
chocolate, alcohol, queso, anticonceptivos orales, estrés, falta de 
suefio e intervalos largos sin comer. 

© El tratamiento de un ataque agudo puede hacerse simplemente 
con analgésicos y, si es conveniente, un antiemético como la 
metoclopramida. Otros farmacos, que suelen reservarse para 
pacientes refractarios a los analgésicos, serian el sumatriptan y 
el tartrato de ergotamina. En ocasiones se usan medicamentos 
intravenosos. 


booksmedicos.org 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 


@ A veces se requiere un tratamiento profilactico; pueden utili- 
zarse gran variedad de farmacos y otras medidas terapéuticas, 
y el tratamiento puede ser complejo. 


Las siguientes enfermedades deben tenerse en cuenta en el diagnos- 

tico diferencial del dolor ocular o periocular, sobre todo en ausencia 

de signos fisicos detectables. 

© La cefalea en brotes afecta tipicamente a hombres, desde 
jovenes hasta de mediana edad. Es de especial interés para los 

oftalmdlogos, porque se asocia con manifestaciones oculares e 

inicialmente puede diagnosticarse erroneamente como un pro- 

blema local del ojo. Se caracteriza por una cefalea estereotipada 
acompaniada de varios fendmenos autondmicos que ocurre casi 
todos los dias durante un periodo de varias semanas. 

o El dolor de cabeza es unilateral, oculotemporal, lancinante, 
agudo y profundo. 

oO Empieza de modo relativamente abrupto, dura entre 10 min 
y 2h, y luego desaparece rapidamente. 

o Elpaciente esta inquieto y agitado, a diferencia del paciente 
con migrafia, que prefiere tumbarse en silencio en una habi- 
tacion a oscuras. 

© Puede ocurrir varias veces en un periodo de 24h, a menudoa 
las mismas horas, y es frecuente que aparezca de madrugada. 

© Una vez que acaba el «brote», puede haber un intervalo sin 
cefaleas de varios afios. 

© Puede acompafiarse de fendmenos autondmicos, como 
lagrimeo, hiperemia conjuntival y rinorrea. 

© Puede haber un sindrome de Horner posganglionar transi- 
torio o permanente. 

© Sindrome SUNCT (ataques de cefalea neuralgiforme de corta 
duracion, unilateral, con hiperemia conjuntival y lagrimeo). 

Sindrome consistente en ataques de dolor orbitario, supraorbita- 

rio o temporal de caracter terebrante o pulsatil que duran entre 

5 y 240 s, ocurren entre 3 y 200 veces al dia, y van acompafiados 

de intensa hiperemia conjuntival ipsolateral con lagrimeo. Por 

definicién, deben haberse producido un minimo de 20 episodios 
para establecer el diagnéstico. A menudo hay circunstancias 

desencadenantes, como tocarse la cara. En ocasiones se debe a 

una enfermedad subyacente (SUNCT secundario). 

© Hemicranea paroxistica (sindrome de Sjaastad). Cefalea uni- 

lateral grave que tipicamente es ocular, frontal o temporal, y 

ocurre en breves episodios recurrentes (normalmente cinco 

o mas al dia) asociados a uno o mas fendmenos autondémicos 

ipsolaterales (lagrimeo, hiperemia, congestidn nasal o rinorrea, 

edema palpebral o ptosis). Es mas frecuente en mujeres y mucho 
menos comun que la cefalea en brotes. El dolor responde bien 

a la indometacina, a diferencia del SUNCT, que también se 

caracteriza por dolor menos intenso, predominio en varones y 

manifestaciones autondmicas mas acusadas. 

© La neuralgia del trigémino se caracteriza por breves ataques 
de dolor intenso que empiezan en el territorio de una de las 
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por estimulacién cutanea, como al afeitarse, o por actividades 
motoras, como masticar. La sensibilidad facial es normal. El 
tratamiento se basa en antiepilépticos como carbamacepina, 
fenitoina y valproato sddico, y en ocasiones se recurre a la des- 
compresi6n quirurgica del nervio trigémino. Una diferencia 
importante con la cefalea en brotes, el SUNCT y la hemicranea 
paroxistica es que no hay manifestaciones autondémicas 0 son 
poco relevantes. 

La cefalea punzante primaria (idiopatica), que incluye la 
oftalmodinia periddica y el sindrome del punzon de hielo, 
se caracteriza por breves episodios de dolor punzante agudo, 
tipicamente localizado alrededor de la érbita o la sien, que el 
paciente describe a menudo como si le estuvieran clavando 
un clavo o una aguja, y que duran desde menos de 1s hasta 
algunos segundos. Los dolores pueden ocurrir como episodios 
aislados o en breves rafagas repetidas. La frecuencia varia 
desde muy ocasionalmente hasta docenas de veces al dia. Por 
definicién no hay otros sintomas acompafiantes y no se puede 
identificar ninguna causa. No suele haber factores desencade- 
nantes. Es mas frecuente en mujeres, y también puede darse 
en nifios. 

El sindrome paratrigeminal de Raeder afecta tipicamente a 
hombres de mediana edad. Se caracteriza por cefalea unilateral 
intensa con dolor periocular en el territorio de la primera rama 
del nervio trigémino, asociada a un sindrome de Horner en 
el mismo lado. El dolor puede durar desde varias horas hasta 
semanas antes de que desaparezca espontaneamente. Debe des- 
cartarse de modo urgente que exista una diseccion carotidea 
(paso de sangre al espacio potencial entre las capas internas y 
externas de la arteria; fig. 19.96). 

El herpes zéster oftalmico a menudo se presenta con dolor 2 
0 3 dias antes de que aparezca el tipico exantema vesicular. En 
el zéster sine herpete no se forma exantema. 


ramas del nervio trigémino. El dolor es paroxistico y agudo, 
y a menudo se presenta en multiples brotes muy seguidos que 
duran unos segundos. Los ataques pueden desencadenarse 


Fig. 19.96 Angiograffa de sustracci6n digital que muestra la 
tipica disecci6n carotidea en forma de llama (flecha). 
(Por cortesia de N. Rogers.) 
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Espasmo facial 


@ La neuralgia occipital se caracteriza por ataques de dolor que 
empiezan en la region occipital, pero pueden extenderse al ojo, 
la sien y la cara. 


ESPASMO FACIAL 


Blefaroespasmo esencial benigno 


Introduccion 


El blefaroespasmo esencial es un trastorno idiopatico infrecuen- 
te, pero muy estresante, que suele presentarse en la sexta década 
y afecta mas a menudo a mujeres que a hombres. Se caracteriza 
por espasmo involuntario bilateral y progresivo de los musculos 
orbiculares oculares y faciales superiores (fig. 19.97). En los casos 
graves, el blefaroespasmo puede dejar al paciente de modo temporal 
funcionalmente ciego. Son factores precipitantes frecuentes el estrés 
y la luz intensa (la fotofobia es un sintoma asociado habitual), y 
mejora con la relajacién y al hablar. No se produce durante el suefio. 
En combinacion con la distonia oromandibular, constituye los 
sindromes de Meige (fig. 19.98) o Brueghel. En ocasiones puede 
identificarse una causa subyacente, sobre todo enfermedad de los 
ganglios basales, pero en los casos clinicos tipicos no se requieren 
pruebas complementarias. 


Tratamiento 


Antes de empezar el tratamiento, es importante descartar el blefa- 

roespasmo reflejo, que se debe habitualmente a enfermedad de la 

superficie ocular, y trastornos extrapiramidales, como la enfermedad 

de Parkinson. Debe llevarse a cabo un examen de los pares craneales 

y el sistema nervioso periférico. 

© Los cristales de gafa tintados a menudo alivian los sintomas. 

© Puede ser util tratar la enfermedad de la superficie ocular. 

© Se ha informado de que el tratamiento médico con diversos 
farmacos puede mejorar tipos concretos de blefaroespasmo, 
pero los resultados suelen ser decepcionantes. 

© La inyeccién de toxina botulinica (p. ej., 2,5-5 unidades por via 
subcutdanea en tres 0 cuatro sitios alrededor de los ojos) mejora 


Fig. 19.97 Blefaroespasmo esencial. 


Fig. 19.98 Sindrome de Meige. 


(Por cortesia de J.A. Nerad, K.D. Carter y M.A. Alford, de ‘Oculoplastic and 
Reconstructive Surgery’, en Rapid Diagnosis in Ophthalmology, Mosby 2008.) 


el cuadro en la mayoria (95%) de los pacientes al paralizar tem- 
poralmente los musculos inyectados; tipicamente se requiere 
repetir las inyecciones cada 3 meses. Son frecuentes efectos 
secundarios transitorios, como ptosis, lagoftalmia, ojo seco y, 
en ocasiones, diplopia. 

© Cirugia. Hoy en dia rara vez se realiza una miectomia, pero 
puede plantearse en pacientes intolerantes 0 que no respondan 
a la toxina botulinica. 


Fig. 19.99 Espasmo hemifacial. 
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Espasmo hemifacial 


El espasmo hemifacial es un trastorno unilateral que se presenta en 
la quinta o la sexta décadas de la vida. Se caracteriza inicialmente por 
un espasmo breve del orbicular ocular que luego se extiende 
por el territorio del nervio facial (fig. 19.99). Generalmente es una 
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enfermedad idiopatica, pero puede deberse a irritacién del nervio 
facial en cualquier punto de su trayecto; también puede haber una 
hipercinesia facial varios meses 0 afios después de una paralisis de 
Bell. Deben solicitarse pruebas neurorradioldgicas para descartar 
una etiologia compresiva. E] tratamiento es similar al del blefaroes- 
pasmo esencial. 
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Queratopatia en remolino 
(cornea verticilada) 


Cuadro clinico 


En orden cronolégico aproximado: 

© Se ven pequefias opacidades de color marron dorado que for- 
man una linea irregular horizontal en el epitelio corneal inferior 
de ambos ojos, parecida a la linea férrica de Hudson-Stahli, muy 
comun en ancianos. 

@ Varias lineas horizontales, irregulares y ramificadas forman un 
patron que recuerda a los bigotes de un gato. 

@ Alaumentar el numero de ramas, se forma un patr6én en remo- 
lino, con el centro por debajo de la pupila, del que salen lineas 
curvas hacia fuera, normalmente respetando el limbo. 

@ Se han descrito casos con grumos pigmentarios y depdsito de 
hierro asociados. 


Causas 


@ Amiodarona 


oO 
oO 


(e) 


La amiodarona es un farmaco antiarritmico. 
Practicamente todos los pacientes presentaran queratopatia 
(fig. 20.1A), a menudo después del comienzo. En general, 
cuanto mayor sea la dosis y la duracion del tratamiento, mas 
acusados seran los cambios corneales. 

La vision se ve afectada minimamente en alrededor del 5% 
de los pacientes, con pérdida solo de una linea de agudeza 
de Snellen, leve borrosidad visual y halos, aunque rara vez 
los sintomas son lo suficientemente intensos para obligar a 
suspender el farmaco. La queratopatia revierte (lentamente) 
tras interrumpir el tratamiento. 

La amiodarona también puede causar depésitos subcapsulares 
anteriores en el cristalino y neuropatia dptica (v. mas adelante). 


e@ Antipaludicos 


oO 


La cloroquina y la hidroxicloroquina son quinolonas emplea- 
das en el tratamiento de ciertas enfermedades autoinmuni- 
tarias del tejido conectivo, y en la profilaxis y el tratamiento 
del paludismo. 


Fig. 20.1 Queratopatias por farmacos. (A) Queratopatia en remolino por amiodarona; (B) clorpromacina; (€) argirosis; 
(D) crisiasis. 
(Por cortesia de L. Zografos - fig. C.) 
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o A diferencia de la retinopatia por cloroquina (v. mas ade- 
lante), la queratopatia parece no guardar relacién con la 
dosis ni la duracién del tratamiento. Los cambios suelen ser 
reversibles al suspender el tratamiento, y a veces desaparecen 
incluso aunque se siga administrando el farmaco. 

© Otros. Muchos otros farmacos pueden causar ocasionalmente 
queratopatia en remolino. 
© Enfermedad de Fabry. 


Clorpromacina 


La clorpromacina se usa como sedante y antipsicético. Algunos 
pacientes con tratamientos de larga duracion pueden presentar 
sutiles depdsitos granulares difusos de color marron amarillento 
en el endotelio corneal, la membrana de Descemet y el estroma 
profundo (fig. 20.1B) en el area de la hendidura palpebral. También 
pueden formarse depédsitos en la capsula anterior del cristalino y 
retinopatia (v. mas adelante). 


Argirosis 


La argirosis es la coloracién de los tejidos oculares por depdsitos 
de plata, y puede ser yatrégena o por exposicién laboral. La que- 
ratopatia se caracteriza por depositos granulares de color marron 
grisaceo en la membrana de Descemet (fig. 20.1C). También puede 
verse afectada la conjuntiva. 


Crisiasis 

La crisoterapia es la administracién terapéutica de oro, normalmen- 
te para tratar la artritis reumatoide. La crisiasis es el depdsito de oro 
en tejidos vivos, y ocurre tipicamente solo después de una adminis- 
tracion prolongada. Practicamente todos los pacientes que han 
recibido una dosis total de sales de oro superior a 1.500 mg presentan 
depésitos corneales, caracterizados por granulos pulverulentos o de 
color purpura y brillantes dispersos por el epitelio y el estroma, que 
se concentran en la capas profundas y la periferia (fig. 20.1D). Son 
asintomaticos y no obligan a suspender el tratamiento. En algunos 
casos, los depésitos desaparecen tras cesar el tratamiento, mientras 


que en otros persisten. Otros efectos toxicos del oro son depédsitos 
inocuos en el cristalino y; ocasionalmente, queratitis marginal. 


Amantadina 


La amantadina es un farmaco que se administra por via oral para 
el tratamiento de la enfermedad de Parkinson y cuadros parecidos. 
Algunos pacientes muestran opacidades punteadas blanquecinas 
difusas que pueden asociarse a edema epitelial, después de 1 0 2 
semanas de tratamiento, y que desaparecen al suspenderlo. 


DERRAME CILIAR 


Topiramato 


E] topiramato es un antiepiléptico que se usa también en el trata- 
miento de la migrafia. Puede causar un glaucoma por cierre angular 
agudo con miopia asociada debido a derrame ciliocoroideo. Se ha 


informado de cuadros similares con otros farmacos, sobre todo 

sulfamidas, incluida la acetazolamida. 

© La presentacion se produce generalmente antes de 1 mes del 
comienzo del tratamiento, con vision borrosa, halos ocasionales, 
dolor y enrojecimiento ocular. 

© Los signos incluyen aplanamiento de la camara anterior y 
aumento de presién intraocular. 

© £] tratamiento consiste en reducir la presion intraocular y 
retirar el farmaco. 

© El prondstico suele ser bueno si se reconoce esta complicacion. 


Corticoides 


Tanto los corticoides sistémicos como los t6picos son cataratogenos. 
Las opacidades resultantes son inicialmente subcapsulares posterio- 
res (fig. 20.2A), con afectacién subcapsular anterior mas adelante. 
La propension individual parece muy variable; los nifios pueden 


Fig. 20.2 (A) Catarata subcapsular posterior por corticoides; 
(B) depdsitos en la cadpsula anterior por clorpromacina. 
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ser mas susceptibles que los adultos. No esta clara la relacin entre 


dosis y duracién del tratamiento y formacion de catarata, aunque, 
cuanto mayor sea la dosis y mas haya durado el tratamiento, mayor 
sera el riesgo. Las opacidades incipientes pueden desaparecer si se 
suspenden los corticoides, aunque a veces siguen progresando a 
pesar de retirarlos. 


Otros farmacos 


© Clorpromacina. Puede formarse un deposito de finos granulos 
estrellados, de color marron amarillento y sin trascendencia 
clinica, sobre la capsula anterior del cristalino en el area pupilar 
(fig. 20.2B) del 50% de los pacientes que hayan recibido una 
dosis acumulada de 1.000 g. Los depdsitos persisten a pesar de 
suspender el farmaco. 

© Oro (v. «Cérnea» anteriormente). Causa depésitos banales en la 
capsula anterior de alrededor del 50% de los pacientes después 
de mas de 3 afios de tratamiento. 

@ Alopurinol. Este farmaco, usado en el tratamiento de la gota, 
aumenta el riesgo de formacién de catarata en pacientes ancia- 
nos con una gran dosis acumulada o después de tratamientos 
prolongados. 


UVEITIS 


Rifabutina 


La rifabutina se usa principalmente en el tratamiento y profilaxis de 
infecciones por micobacterias. Puede causar uveitis anterior aguda 
(UAA), que se acompafia tipicamente de hipopion; la vitritis asocia- 
da puede confundirse con una endoftalmitis. El uso simultaneo de 
medicamentos como la claritromicina y el fluconazol, que inhiben 
el metabolismo de la rifabutina, aumentara el riesgo de uveitis. El 
tratamiento consiste en reducir la dosis 0 retirar el farmaco. 


Cidofovir 


El cidofovir se emplea en el tratamiento de la retinitis por citome- 
galovirus (CMV) en el sida. Puede aparecer UAA con pocas células, 
pero gran exudacion fibrinosa, tras infusion intravenosa repetida. 
Es frecuente la vitritis y puede haber hipopion cuando se administra 
a largo plazo. El tratamiento con corticoides topicos y midriaticos 
suele ser eficaz, sin que sea necesario suspender el farmaco. 


Bisfosfonatos 


Los bisfosfonatos son un tipo de farmacos que retrasan la resorcién 
dsea, usados habitualmente en la osteoporosis, pero también en 
otras enfermedades. Activan ciertas células T, lo que podria interve- 
nir en la uveitis (normalmente anterior) y escleritis que se observan 
a veces tras su administracion. La inflamacion ocurre tipicamente 
en los primeros 2 dias de utilizacion de los bisfosfonatos, 0 antes si 
se administran por via intravenosa. 


Sulfamidas 


Se ha informado de casos de uveitis asociados al tratamiento con 
sulfamidas, aunque es raro. Las sulfamidas también pueden precipi- 


tar un derrame ciliar con miopia y cierre angular (v. anteriormente) 
y son una causa bien conocida de sindrome de Stevens-Johnson. 


Fluoroquinolonas 


La administracién sistémica de estos antibidticos, sobre todo de 
moxifloxacino, se ha asociado a una marcada dispersion aguda de 
pigmento del segmento anterior (v. también transiluminacion aguda 
bilateral del iris [TABI] y despigmentacion aguda bilateral del iris 
[DABI] en el capitulo 10). No esta claro si el mecanismo primario 
es inflamatorio, aunque también podria deberse a fototoxicidad tras 
sensibilizacion por el farmaco en individuos predispuestos. 


Inhibidores del factor 
de necrosis tumoral 


Aunque estos farmacos (p. ej., etanercept, infliximab, adalimumab) 
se emplean en el tratamiento de la inflamacion ocular, pueden causar 
paraddjicamente una uveitis como efecto secundario. También se 
ha informado de la induccién de sarcoidosis. 


Antipaluidicos 


Introduccion 


Los antipaludicos son melanétropos: se concentran en estructuras 
del ojo que contienen melanina, como el epitelio pigmentario reti- 
niano (EPR) y la coroides. Se produce una toxicidad retiniana irre- 
versible en una pequefia proporcidn de pacientes que toman estos 
farmacos; el cuadro puede progresar aunque se retire el tratamiento. 
Actualmente se cree que los efectos adversos en la retina pueden ser 
mas frecuentes de lo que se pensaba. Puede haber una lesion signi- 
ficativa sin que se observen signos oftalmoscépicos, por lo que las 
pruebas complementarias son fundamentales para el seguimiento. 
En teoria, la insuficiencia hepatica o renal podria aumentar el riesgo 
de toxicidad. La obesidad puede llevar a confusion al calcular la 
dosis segura, ya que la hidroxicloroquina no se almacena en la grasa. 
Los signos corneales se han comentado anteriormente. 
© Lacloroquina se usa actualmente mucho menos al existir medi- 
camentos mas seguros y eficaces. La toxicidad retiniana depende 
de la dosis acumulada, y aumenta significativamente el riesgo 
de toxicidad cuando supera los 300 g. No obstante, parece que 
la susceptibilidad individual es muy variable. 
© La hidroxicloroquina es mucho mas segura que la cloroquina. 
El riesgo de retinotoxicidad es considerablemente mayor (mas 
del 1%) con una dosis acumulada superior a 1.000 g, lo que 
equivale a una dosis estandar de 200 mg cada 12 h durante unos 
7 afios. Se ha informado de menos de 20 casos con dosis por 
debajo de 6,5 mg/kg/dia, y ninguno de estos con tratamientos 
de menos de 5 afios. 


Diagnostico 


@ La premaculopatia consiste en cambios funcionales y estructu- 
rales precoces anteriores a cualquier signo oftalmoscépico visible; 
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Fig. 20.3 Pruebas de imagen para detectar una retinopatia 
por cloroquina incipiente. (A) TCO que muestra alteraciones 
de los fotorreceptores y pérdida de la unidn de los 
segmentos internos y externos en la févea (flechas); 

(B) autofluorescencia; (C) maculopatia incipiente; (D) AGF del 
ojo de (C). 

(Por cortesia de A. Agarwal, de Gass’ Atlas of Macular Diseases, Elsevier 
2012 - figs. A y B.) 


el objetivo de las pruebas de cribado es detectar la toxicidad en 

esta fase, antes de que se produzca una lesion irreversible. 

oO Latomografia de coherencia dptica (TCO) de alta resolucién 
puede mostrar pérdida de la linea de unién de los segmentos 
internos y externos de los fotorreceptores (fig. 20.3A) como 
un signo precoz, y es relativamente sensible. 

© La autofluorescencia del fondo de ojo (AFF; fig. 20.3B) y 
la medicion de la densidad del pigmento macular también 
pueden ser utiles. 

oO Si se dispone de él, el electrorretinograma multifocal 
(v. capitulo 15) puede demostrar cambios tempranos. 

oO Pueden detectarse defectos sutiles del campo visual central 
(p. ej., Humphrey 10-2, rejilla de Amsler), aunque proba- 
blemente la perimetria estandar es menos sensible que las 
técnicas de imagen resefiadas anteriormente. 

oO Puede haber leves defectos de la visién cromatica, pero las 
laminas de Ishihara usadas normalmente tienen relativamen- 
te poca sensibilidad en este contexto. 

@ La maculopatia precoz se caracteriza por una modesta dis- 
minucion de agudeza visual (AV) de 6/9-6/12 y sutiles trastor- 
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nos maculares (fig. 20.3C); la angiografia fluoresceinica (AGF) 


puede demostrar las alteraciones mas claramente (fig. 20.3D). 

La progresion de la retinopatia desde una pérdida de AV 
moderada a grave (6/36-6/60) se acompafia del deterioro 
correspondiente del aspecto clinico, y se observa una lesion 
macular «en ojo de buey» que se caracteriza por una isla foveolar 
de pigmento con una zona despigmentada de atrofia del EPR 
alrededor, y rodeada a su vez por un anillo hiperpigmentado 
(fig. 20.4A). A continuacién se desarrolla una lesién macular 
mas acusada, con atrofia difusa del EPR alrededor de la fovea 
(fig. 20.4B). Las arteriolas retinianas pueden estar adelgazadas, 
y pueden formarse grumos de pigmentos en la retina periférica 
(fig. 20.4C). 


Cribado 


La educacioén del paciente es fundamental para garantizar que 
entienda la importancia de acudir a las revisiones. 

Se recomienda una exploracion basal antes 0 poco después de 
haber empezado el tratamiento que incluya el registro de los 
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Fig. 20.4 Retinopatfa por cloroquina de gravedad creciente 
(v. texto). 

(Por cortesia del Moorfields Eye Hospital - fig. B; J. Salmon - fig. C.) 


parametros funcionales de la vision, asi como las pruebas com- 
plementarias disponibles. Esto sirve de base para comparaciones 
futuras y también ayuda a descartar una maculopatia preexis- 
tente que puede representar una contraindicacion relativa. 

© Revision anual. En ausencia de factores de riesgo especiales, 
se empezaran las revisiones sistematicas anuales con pruebas 


complementarias (campos visuales centrales y TCO de dominio 
espectral como minimo) después de no mas de 5 afios; puede 
ser conveniente realizar revisiones mas tempranas en nifios, si 
el tratamiento es con cloroquina y cuando hay otros factores 
de riesgo o complicaciones afiadidas, como edad avanzada, 
maculopatia senil, catarata o insuficiencia hepatica o renal. 

© Suspension del farmaco. Se discutira con el reumatdlogo del 
paciente si se sospecha toxicidad. 


Fenotiacinas 


© La tioridacina se usa en el tratamiento de la esquizofrenia y 
psicosis parecidas. La dosis diaria normal es de 150-600 mg. Las 
dosis por encima de 800 mg/dia durante solo algunas semanas 
pueden bastar para causar pérdida de AV y deterioro de la adap- 
tacidn a la oscuridad. Puede producirse una toxicidad retiniana 
progresiva (fig. 20.5): 
© Las alteraciones pigmentarias «en sal y pimienta» en la 
semiperiferia y el polo posterior son un hallazgo precoz. 

© Progresion a una pigmentacion en placas y pérdida focal del 
EPR y coriocapilar. 

oO Finalmente, se observa pérdida difusa del EPR y la corioca- 
pilar. 

© Clorpromacina. La dosis diaria normal es de 75-300 mg. Hay 
riesgo de toxicidad retiniana normalmente si se administran 
dosis considerablemente mayores durante un periodo prolon- 
gado, y se caracteriza por granularidad y cumulos pigmentarios 
inespecificos. 


Maculopatias cristalinas por farmacos 


© El] tamoxifeno es un antiestrogeno usado en el tratamiento de 
algunas pacientes con cancer de mama. La dosis diaria normal 
es de 20-40 mg. Las complicaciones oculares son infrecuentes; 
puede aparecer toxicidad retiniana con pérdida de vision en 
pacientes que reciban dosis superiores, pero solo muy raramente 


Fig. 20.5 Retinopatia por tioridacina con placas pigmentadas 
y atrofia del EPR y la coriocapilar. 
(Por cortesia de S. Chen.) 
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con las dosis estandar. La retinopatia (figs. 20.6A y B) se carac- 
teriza por finos depdsitos cristalinos amarillentos en las capas 
internas de la retina de ambos ojos, y lesiones grises punteadas 
en la retina externa y el EPR. Se cree que la pérdida de vision 
se debe a maculopatia, incluso con formacion de un quiste 
foveolar; la TCO es un método de deteccion sensible. Un efecto 
secundario raro es la neuritis optica, reversible al suspender el 
tratamiento. 

La cantaxantina es un carotenoide usado, a menudo en dosis 
bastante altas, para simular el bronceado. Tras su consumo 
prolongado puede causar depésitos brillantes inocuos de color 
amarillo en la retina interna que adoptan una forma de rosquilla 
en el polo posterior (fig. 20.6C). Los depdsitos son lentamente 
reversibles. 

El metoxiflurano es un gas anestésico. Se metaboliza a acido 
oxalico, que se combina con calcio y forma una sal insoluble que 
se deposita en los tejidos, incluido el EPR. La administracién 
prolongada puede dar lugar a insuficiencia renal e hiperoxalosis 
secundaria. La afectacién ocular se caracteriza por cristales de 
oxalato calcico dispersos por la retina que se asocian a leve 
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deterioro visual, y mas adelante hiperplasia del EPR en el polo 
posterior (fig. 20.6D). 

La nitrofurantoina es un antibidtico usado principalmente 
para tratar infecciones urinarias. Su administracion prolongada 
puede producir una leve pérdida de vision asociada a depositos 
brillantes intrarretinianos, superficiales y profundos, distribui- 
dos con un patron circinado por el polo posterior. 

En la tabla 20.1 se exponen las causas no farmacoldgicas de 
maculopatia cristalina. 


Otros farmacos que causan retinopatia 


e El interferén a se emplea en diversas enfermedades, como la 


hepatitis C y muchos tumores malignos. En algunos pacientes, 
sobre todo los que reciben dosis altas, se produce una reti- 
nopatia que se caracteriza por focos blancos algodonosos y 
hemorragias retinianas (fig. 20.7A). La AGF muestra areas 
focales sin perfusion capilar (fig. 20.7B). Los cambios suelen 
resolverse espontaneamente al interrumpir el tratamiento, y 
en la mayoria de los casos el prondstico visual es bueno. Otros 
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Fig. 20.6 Retinopatias cristalinas por farmacos. (A) y (B) Tamoxifeno; (€) cantaxantina; (D) metoxiflurano (oxalosis). 
(Por cortesia de J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular Diseases, Mosby, 1997 - fig. A; L. Merin - figs. C y D.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 
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Tabla 20.1 Otras causas de maculopatia cristalina 


Hiperoxaluria primaria 

Distrofia corneorretiniana cristalina de Bietti 
Cistinosis 

Sindrome de Sjogren-Larsson 

Atrofia girada 

Telangiectasias parafoveales adquiridas 
Embolos de talco de harina de maiz 
Maculopatia cristalina de Africa occidental 


efectos secundarios oculares menos frecuentes serfan edema 
macular cistoide, paresia de los musculos extraoculares, edema 
papilar y oclusién venosa retiniana. 


que requieren transfusiones periddicas. Suele administrarse 
mediante una infusién subcutanea lenta. Se presenta con pér- 
dida de visién rapida; inicialmente, el fondo de ojo puede ser 
normal o mostrar solo un leve tono grisaceo, pero al cabo de 
varias semanas se forma un moteado pigmentario (fig. 20.8A), 
asociado a anomalias electrofisiologicas. La AGF muestra hiper- 
fluorescencia punteada difusa (fig. 20.8B). 

El Acido nicotinico reduce el nivel de colesterol. Una 
pequefia minoria de pacientes sufren una retinopatia si se 
usan dosis mayores de 1,5 g diarios, caracterizada por una 
maculopatia cistoide que se parece al edema macular cistoide 
(fig. 20.9), pero sin que se observe extravasacion en la AGF. 
Causa una leve disminucion de AV, pero se recupera al retirar 
el farmaco. 


© La deferoxamina es una sustancia quelante que se usa como 
tratamiento de la sobrecarga crénica de hierro, generalmente 
para evitar la hemosiderosis en pacientes con enfermedades 


Fig. 20.8 (A) Retinopatia por deferoxamina; (B) angiografia 
Fig. 20.7 (A) Retinopatia por interferon; (B) AGF que muestra fluoresceinica que muestra hiperfluorescencia punteada 
areas focales sin perfusién capilar. difusa. 

(Por cortesia de J. Martin, P Gili.) (Por cortesia de R. Smith.) 


© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito. 
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Fig. 20.9 Maculopatia por acido nicotinico. 


(Por cortesia de J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular 
Diseases, Mosby, 1997.) 


NERVIO OPTICO 


Etambutol 


El etambutol se usa para tratar la tuberculosis, normalmente en un 

régimen multifarmacoldogico. Es un medicamento bastante seguro, 

pero puede producir neuritis 6ptica aguda o crénica por un meca- 

nismo incierto. La toxicidad depende basicamente de la dosis y la 

duracion del tratamiento; su incidencia puede ser hasta del 18% 

con dosis diarias mayores de 35 mg/kg, aunque es rara (< 1%) con 

la dosis diaria estandar de 15 mg/kg 0 inferior. La toxicidad tipicamente 

aparece entre 3 y 6 meses después de empezar el tratamiento, aunque 

se ha informado de casos al cabo de solo unos dias. Las nefropatias 

pueden aumentar el riesgo de toxicidad, porque el etambutol se 

excreta por via renal. 

© Sintomas. Aunque puede ser asintomatica, tipicamente produce 
un cuadro no doloroso de borrosidad visual bilateral, normal- 
mente central, aunque a veces paracentral o periférica. Puede 
percibirse alteracién de la vision cromatica. 

© Signos. Disminucién minima 0 acusada de AV, papilas normales 
o levemente edematosas con hemorragias en astilla, y pupilas 
normales o perezosas. La discromatopsia rojo-verde es la ano- 
malia objetiva mas comun de la visién de colores, pero puede 
haber sutiles defectos del eje azul-amarillo mas precozmente 
(indetectables con las laminas de Ishihara). 

© Los defectos del campo visual pueden ser centrales o perifé- 
ricos. 

© El prondéstico es bueno tras suspender el tratamiento, aunque la 
recuperacién puede ser lenta. Una minoria de pacientes sufren 
pérdida de vision permanente, con atrofia éptica. 


© Cribado. Conviene medir la AV y hacer la prueba de Ishihara 
antes de empezar el tratamiento con etambutol, y hay que 
advertir al paciente de que debe comunicar cualquier altera- 
cién que note en la vision. Se repetiran las pruebas a menudo, 
incluso cada mes, si la dosis es mayor de 15 mg/kg, y cada 3-6 
meses con dosis menores. Se suspendera inmediatamente el 
etambutol si aparece toxicidad, y se planteara también retirar 
la isoniacida si se esta administrando simultaneamente (v. a 
continuacion). 


Isoniacida 


Muy raramente la isoniacida puede causar neuropatia Optica tdxica; 
el riesgo es mayor si se administra en combinacién con etambutol. 


Amiodarona 


Una neuropatia éptica, probablemente desmielinizante, afecta al 
1-2% de los pacientes tratados con amiodarona durante mucho 
tiempo. Parece casi seguro que no depende de la dosis. Puede ser 
dificil distinguirla de la neuropatia éptica isquémica anterior no 
arteritica (NOIANA), que también afecta a pacientes con vasculopa- 
tias sistémicas; se ha sugerido que la NOIANA es mas frecuente en 
pacientes que toman amiodarona. La diferenciacién tiene relevancia 
clinica, porque es fundamental para decidir si se suspende o no 
el tratamiento; la presencia de apifiamiento de la papila dptica, la 
velocidad de instauracion, la bilateralidad, la duracién del edema 
papilar y los signos de toxicidad sistémica por amiodarona pueden 
ser utiles a este respecto. 
© Presentacion. Pérdida visual unilateral o bilateral repentina o 
larvada, después de un periodo medio de 6-9 meses tomando 
el farmaco. Cerca de un tercio de los pacientes estan asintoma- 


ticos. 

© Signos. En la mayoria hay edema unilateral o bilateral de la 
papila Optica que puede persistir varios meses después de sus- 
pender la medicacién. Los hallazgos corneales se comentaron 
anteriormente. 

e 


Pruebas complementarias 

© Pueden estar indicados estudios de imagen craneales si hay 
edema de papila bilateral. 

© Los defectos del campo visual son de morfologia y gravedad 
variables, reversibles o permanentes. 

© El prondstico es variable; la suspension del farmaco suele mejo- 
rar la vision, pero en el 20% puede seguir deteriorandose. La AV 
final es peor de 6/60 en alrededor del 20% de los ojos. 

© Algunos autores han recomendado hacer pruebas de cribado, 

pero no existe consenso sobre su conveniencia. Debe advertirse 

a los pacientes del riesgo y de que tienen que comunicar cual- 

quier sintoma visual de forma inmediata. 


Vigabatrina 


Se produce una contraccion bilateral y concéntrica, predominan- 
temente del campo visual nasal, en muchos pacientes que toman el 
antiepiléptico vigabatrina, debido a lesién de fotorreceptores y células 
ganglionares; es infrecuente si la dosis acumulada total es inferior 
aikg, pero muy frecuente si es superior a 3 kg. Se recomienda una 
dosis maxima diaria de 3 g en adultos; debe evitarse la vigabatrina 
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en pacientes con defectos campimétricos previos, y no se pres- 
cribira junto con otros farmacos potencialmente retinotdxicos. Esta 


toxicidad ocular es el motivo de que no se utilice ampliamente. El 
riesgo es mayor en varones que en mujeres. 
© Presentacién. Normalmente meses 0 afios después de empezar 


el tratamiento, con defectos concéntricos o binasales de ambos 
campos visuales. Puede haber borrosidad visual y sintomas 
relacionados con estos defectos, pero muchos pacientes estan 
asintomaticos, con AV normal a menos que los escotomas 
afecten o estén proximos a la fijacién. 

Signos. Pueden ser inexistentes, aunque también puede pro- 
ducirse atrofia éptica. Otros signos sutiles pueden ser atrofia 
periférica, estrechamiento arteriolar, reflejos maculares anor- 
males y pliegues superficiales. La TCO puede detectar atrofia 
de la capa de fibras nerviosas retinianas peripapilares, incluso 
antes de que aparezcan defectos campimétricos. 


Pronéstico. Los cambios persisten si se suspende el tratamiento, 
pero a veces no progresan aunque se mantenga. 

Cribado. Se recomienda una exploracién oftalmoldgica basal, 
que incluya campimetria y TCO, antes de empezar el tratamien- 
to y trimestralmente desde entonces. En nifios pequefios y otros 
pacientes en los que no se puedan realizar estas pruebas, no se 
ha determinado la modalidad 6ptima para el seguimiento. 


Metotrexato 


E] metotrexato muy raramente causa pérdida aguda o gradual de 


vision debido a neuropatia éptica; hay disminucién de la AV, dis- 


cromatopsia y alteraciones del campo visual, que podrian estar 


relacionadas con el metabolismo del acido félico, cuyos niveles 


deben comprobarse; pueden ser beneficiosos los suplementos de 
vitamina B,, y folato. 
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El «ojo morado», que consiste en un hematoma (coleccién focal de 

sangre) o equimosis (derrame difuso) y edema periocular (fig. 21.1A), 

representa la lesibn por contusién mas frecuente en los parpados o la 

frente, generalmente sin importancia. No obstante, es fundamental 

descartar cualquiera de las siguientes lesiones mas graves: 

© Traumatismo del globo ocular o la érbita. Es mas facil exa- 
minar el globo ocular antes de que los parpados se vuelvan 
edematosos. Una vez que se han hinchado, la presién suave y 
mantenida para abrirlos suele desplazar suficiente liquido tisular 
para poder ver el segmento anterior; es muy importante no ejer- 
cer presion sobre el propio ojo hasta que se haya confirmado que 
esta integro. Puede valorarse solicitar alguna prueba de imagen, 
como tomografia computarizada (TC) 0 resonancia magnética 
(RM), si es posible hacerla con rapidez, o incluso una ecografia 
del paciente encamado (evitando estrictamente presionar sobre 
el globo ocular) si hay dudas sobre una posible lesién ocular y 
no puede visualizarse correctamente en la exploracion clinica. 

@ Fractura del techo de la orbita, especialmente si el ojo morado 
se asocia a una hemorragia subconjuntival sin limite posterior 
visible (fig. 21.1B), que a veces indica extensién hacia delante 
desde un foco hemorragico posterior. 

@ Fractura de la base del craneo, que puede dar lugar a los tipicos 
hematomas bilaterales en anillo («ojos de panda»; fig. 21.1C). 


La presencia de una laceracion palpebral, aunque sea insignificante, 
obliga a realizar una exploracién detenida de la herida, asi como del 
globo ocular y los anejos. Cualquier defecto palpebral debe repararse 
mediante cierre directo si es posible, incluso a tension, ya que asi se 


obtienen los mejores resultados funcionales y estéticos (fig. 21.2). 

© Las laceraciones superficiales paralelas al borde palpebral sin 
separacion de bordes pueden suturarse con seda negra o nailon 
de 6-0; los puntos se retiraran al cabo de 5-6 dias. 

© Las laceraciones del borde palpebral siempre daran lugar a una 
dehiscencia si no se cosen cuidadosamente, y para evitar la for- 
macion de muescas deben suturarse alineandolas perfectamente 

(fig. 21.3): 

a. Se pasa una sutura de colchonero vertical de seda de 
5-0 a laaltura de los orificios de las glandulas de Meibomio a 
unos 2 mm de los bordes de la herida, con una profundidad 
de 2 mm, y se deja sin anudar. 

b. Se aproximan los bordes del tarso con suturas laminares de 
espesor parcial de material absorbible de 5-0 (p. ej., poli- 
glactina), y se atan por delante. 

c. Luego se anuda la sutura de seda del borde palpebral para 
que los labios de la herida queden ligeramente evertidos; los 
cabos se dejan bastante largos, por ejemplo, 2 cm. 


d. La piel se cierra con puntos sueltos de nailon o sutura absor- 


bible de 6-0 0 7-0, que sujetan la sutura de seda para alejar Fig.21.1 (A) Hematoma del parpado superior, equimosis y 


edema periocular; (B) hemorragia subconjuntival sin limite 
© Las laceraciones con una pequenia pérdida de tejido suficiente posterior visible; (C) «ojos de panda». 


de la cornea sus cabos y el nudo. 


para impedir el cierre directo primario normalmente se podran 
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Fig. 21.2 Laceracidn del parpado superior. (A) El prolapso de 
grasa indica que la herida es bastante profunda; (B) la falta 
de elevacién del ojo sugiere lesi6n del musculo elevador 
del parpado; (C) suturas cutdneas tras la reparacion del 
musculo elevador del paérpado, para lo que hubo que 
ampliar la herida. 

(Por cortesia de S. Chen.) 


suturar tras realizar una cantolisis lateral que aumente la movi- Fig.24.3 Reparacion de una laceracién palpebral de espesor 
lidad lateral. total. (A) Aproximacion inicial del tarso con una sutura 
© Las laceraciones con gran pérdida de tejido pueden reque- reabsorbible y del borde palpebral con una sutura de 


seda; (B) reparacion finalizada; dada la proximidad de la 
laceraci6n, debe descartarse que el canaliculo lagrimal 
esté afectado. 


; ; : .. (Por cortesia de J. Nerad, K. Carter y M. Alford, de ‘Oculoplastic and 
El canaliculo se tutoriza con un cordon de silicona (tubo de Reconstructive Surgery’, en Rapid Diagnosis in Ophthalmology, Mosby 2008.) 


rir técnicas de reconstruccién mas complejas, similares a las 
empleadas tras la reseccion de tumores malignos (v. capitulo 1). 
© Las laceraciones canaliculares deben repararse antes de 24 h. 


Crawford) que se introduce por el sistema lagrimal y se anuda en 
la nariz, y se sutura la laceracién a continuacion. Otra alternativa 
es reparar un solo canaliculo usando un stent monocanalicular 
(p. ej. Mini Monoka; fig. 21.4) y, si es preciso, suturando su 
placa basal al parpado con material de 8-0. El tubo se deja in 
situ durante 3-6 meses. 

© Profilaxis antitetanica. Es fundamental comprobar que el 
paciente esta correctamente vacunado del tétanos en cualquier 
tipo de herida. Si no hay inmunizacion previa, se administran 
250 unidades de inmunoglobulina antitetanica humana por via 


intramuscular (i.m.); si ya estaba vacunado, pero no se ha puesto 
ninguna dosis de recuerdo en los ultimos 10 afios, se administra Fig. 21.4 Stent monocanalicular de silicona. 
toxoide tetanico i.m. o subcutdneo. (Por cortesia de S. Chen.) 


booksmedicos.org 


863 


864 


Introduccion 


La fractura en estallido del suelo de la érbita se produce habitual- 
mente por un aumento subito de la presion orbitaria a causa del 
impacto de un objeto de didmetro mayor que la abertura de la 
orbita (unos 5 cm), como un pufio o una pelota de tenis, de modo 
que el globo ocular es desplazado y transmite el impacto en vez de 
absorberlo (fig. 21.5). Como los huesos de la pared lateral y el techo 
suelen resistir estos traumatismos, la fractura afecta por lo general 
al suelo de la 6rbita a lo largo del hueso fino que cubre el conducto 
infraorbitario. En ocasiones también puede fracturarse la pared 
medial de la érbita; las fracturas del reborde orbitario y los huesos 
faciales adyacentes requieren un tratamiento individualizado. Las 
manifestaciones clinicas varian segun la gravedad del traumatismo y 
el intervalo entre este y la exploracién. Hay que asegurarse de llevar 
a cabo una exploracion completa general y de la cabeza, y derivar al 
especialista adecuado si es preciso. 


Diagnostico 


@ Funci6én visual. Debe anotarse la visién inicial, sobre todo la 
agudeza visual, especialmente en situaciones agudas, y controlar 
su evolucién. 

© Signos perioculares. Equimosis variable, edema (fig. 21.6A) 
y, en ocasiones, enfisema subcutaneo (sensacién crujiente a la 
palpacién por presencia de aire en el tejido subcutaneo). 

© La anestesia del nervio infraorbitario que afecta al parpado 
inferior, la mejilla, el lado de la nariz, el labio superior y los 
dientes y encias superiores es muy frecuente, ya que la fractura 
a menudo afecta al conducto infraorbitario. 

© Diplopia. Puede deberse a alguno de los siguientes mecanismos: 
oO La hemorragia y edema de la orbita pueden hacer que se 

tensen los tabiques que conectan los musculos recto inferior 
y oblicuo inferior con la peridrbita, por lo que se restringe asi 


“TARRANT 


Fig. 21.5 Mecanismo de una fractura en estallido del suelo 
de la Orbita. 


Fig. 21.6 Fractura en estallido del suelo de la 6rbita derecha. 
(A) Intensa equimosis periocular, edema y hemorragia 
subconjuntival; (B) limitacién de la elevaci6n; (C) leve 
enoftalmos derecho. 


(Por cortesia de S. Chen - fig. A.) 


el movimiento del globo ocular. La movilidad ocular suele 
mejorar cuando se reabsorben la hemorragia y el edema. 

o Atrapamiento mecanico dentro de la fractura del recto 
inferior o el oblicuo inferior, o bien del tejido conectivo 
o la grasa adyacente. Hay diplopia tipicamente en mirada 
tanto hacia arriba (fig. 21.6B) como hacia abajo. Las pruebas 
de duccién forzada y presion intraocular (PIO) diferencial 
(aumento de la PIO al presionar el musculo restringido 
sobre el globo ocular) son positivas. La diplopia puede 
mejorar mas adelante si se debe principalmente a atrapa- 
miento de tejido conectivo edematoso y grasa, pero suele 
persistir si hay atrapamiento significativo de los propios 
musculos. 


booksmedicos.org 


CAPITULO 


Traumatismos 
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DIAGNOSTICO 


Fig. 21.7 Grafica de Hess de una fractura en estallido del suelo de la 6rbita izquierda que muestra restricci6n de la mirada 
arriba a la izquierda (recto superior y oblicuo inferior) y restricci6n en mirada hacia abajo (recto inferior). Hay también 
hiperfunci6n secundaria del ojo derecho. 


© Lesién directa de un musculo extraocular, asociada a prueba de edema orbitario acusado, sobre todo si supone un riesgo para 
de duccion forzada negativa. Las fibras musculares suelen el nervio dptico. 
regenerarse y la funcién a menudo se recupera al cabo de © Tratamiento posterior. Su objetivo es evitar una diplopia ver- 
unos 2 meses. tical permanente o un enoftalmos estéticamente inaceptable. 
@ Enoftalmos (fig. 21.6C). Puede haber enoftalmos si la fractura © Las roturas pequefias no asociadas a herniacion de tejidos 
es grave, aunque tiende a no manifestarse hasta que pasan unos no requieren tratamiento, ya que el riesgo de complicaciones 
dias y el edema inicial desaparece. En ausencia de intervencion permanentes es bajo. 
quirurgica, el enoftalmos puede incrementarse durante unos O Las fracturas de hasta la mitad del suelo orbitario, con poca 
6 meses, por degeneracion y fibrosis postraumatica del tejido o ninguna herniacion, sin enoftalmos significativo y diplopia 
orbitario. que va mejorando, tampoco requieren tratamiento. 
© Lesién ocular (p. ej., hipema, recesién angular, didlisis retinia- © Las fracturas de mas de la mitad del suelo orbitario suelen 
na). Debe descartarse mediante un examen detenido del ojo, dar lugar a un enoftalmos significativo si no se tratan. 


aunque es relativamente infrecuente que se asocie a una fractura 
en estallido. 

© Las graficas de Hess (fig. 21.7), que registran los movimientos 
oculares, son utiles para el diagnéstico y el seguimiento. 

@ La TC con cortes coronales (fig. 21.8) ayuda a valorar la exten- 
sion de la fractura y determinar la naturaleza de las densidades 
de partes blandas en el antro maxilar, que pueden representar 
grasa orbitaria prolapsada, musculos extraoculares, hematoma 
o bien polipos antrales sin relacién con el traumatismo. 


Tratamiento 


@ Tratamiento inicial. Generalmente consiste en la observaci6én, 


i 


con prescripcion de antibidticos orales; las bolsas de hielo y ere oe naa) ae 
ig. 21. e€ una Tractura en estalllao del suelo ae la 


los descongestionantes nasales pueden ser beneficiosos. Debe Pcs i 
Orbita derecha; la vista coronal muestra un defecto en 
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pedirse al paciente que no se suene la nariz, debido a la posi- el suelo orbitario (flecha) y el signo de la «l4grima» por 
bilidad de que los contenidos infectados del seno pasen a la prolapso de las partes blandas en el antro maxilar. 
orbita. En ocasiones se requieren corticoides generales en caso (Por cortesia de A. Pearson.) 


booksmedicos.org 


{ele §©=Traumatismos orbitarios 


O Las fracturas con atrapamiento del contenido orbitario, enof- 
talmos mayor de 2 mm y/o diplopia persistente significativa 
en posicion primaria deben repararse antes de 2 semanas. Si 
se demora la cirugia, los resultados son menos satisfactorios, 
debido a cambios fibréticos secundarios. 

© Las fracturas «con ojo blanco» son un subgrupo que requie- 
re reparacion urgente para evitar una lesion neuromuscular 
permanente. Suelen aparecer en pacientes menores de 18 afios, 
tipicamente con poca lesién de partes blandas en el examen 
externo y afectacion frecuente del suelo de la orbita. Existe una 
incarceracion aguda de tejido herniado en un defecto en trampi- 
lla debido a la mayor elasticidad del hueso en personas jovenes. 

Los pacientes pueden sufrir nauseas, vomitos y cefalea agudos, 

asi como una activacion persistente del reflejo oculocardiaco. 

Los hallazgos en la TC pueden ser sutiles. 

© El enoftalmos precoz significativo también puede ser una 
indicacién de reparacién urgente. 

© Lareparacién quirtrgica se lleva a cabo por una incision trans- 
conjuntival o subciliar, o bien a través del seno maxilar, con 
despegamiento del periostio del suelo de la drbita, liberacién 
del contenido orbitario atrapado y reparacién del defecto dseo 
con un implante sintético. 


Fractura del techo 


Introduccion 


Rara vez se encuentra el oftalmélogo con pacientes con fractura del 
techo orbitario. Las fracturas aisladas, causadas por caidas sobre 
objetos punzantes (fig. 21.9) o a veces por golpes relativamente bana- 
les en la ceja o la frente, son mas frecuentes en nifios, y a menudo 
no precisan tratamiento. Las fracturas por traumatismos graves, 
con desplazamiento asociado del reborde orbitario o alteraciones 
significativas de otros huesos craneofaciales, afectan tipicamente 


a adultos. 


Fig. 21.9 Imagen preoperatoria de un paciente con fractura 
del techo de la 6rbita causada por un boligrafo. 
(Por cortesia de R. Bates.) 


Diagnostico 


Es tipico el hematoma del parpado superior, junto con equimosis 
periocular; esta ultima a menudo aparece al cabo de varias horas 
y puede extenderse progresivamente al lado opuesto a la fractura. 
Puede haber otras manifestaciones de fractura de la pared orbitaria 
comentadas anteriormente. Las fracturas grandes pueden asociarse 
a pulsaciones del globo ocular debido a transmisién de la presion 
del liquido cefalorraquideo (LCR), lo que se detecta mejor mediante 
tonometria de aplanamiento. 


Tratamiento 


Las fracturas pequefias a veces no precisan tratamiento, pero es 
importante descartar la presencia de una fuga de LCR, que implica 
riesgo de meningitis. Los defectos dseos de tamafio considerable 
con desplazamiento inferior de fragmentos suelen necesitar recons- 
trucciOn quirurgica. E] tratamiento general es similar al de una 
fractura del suelo orbitario (v. anteriormente). 


Fractura en estallido de la pared medial 


Las fracturas de la pared medial de la érbita suelen asociarse a 
fracturas del suelo, y las fracturas aisladas son relativamente raras. 
Puede cursar con signos como equimosis periorbitaria y a menu- 
do enfisema subcutaneo, que tipicamente aparece al sonarse. Hay 
limitacion de los movimientos oculares de abduccion y aduccion si 
esta atrapado el musculo recto medial. La TC mostrara la fractura; 
el tratamiento consiste en liberar el tejido incarcerado y reparar el 
defecto dseo. 


Fractura de la pared lateral 


Las fracturas agudas de la pared lateral (v. fig. 21.11F) se presentan 
muy raramente al oftalmdlogo. Como la pared lateral de la orbita 
es mas resistente que las otras paredes, su fractura suele asociarse 
a lesiones faciales graves. 


Hemorragia orbitaria 


Introduccion 


Las hemorragias orbitarias (retrobulbares) son importantes prin- 
cipalmente por el riesgo de sindrome compartimental agudo en 
la orbita con neuropatia 6ptica compresiva, que puede dar lugar 
a ceguera irreversible del ojo afectado en casos graves. Pueden ir 
acompafiadas 0 no de lesion sea de la orbita. La hemorragia orbi- 
taria yatrogena no es infrecuente, por lo general como consecuencia 
de un bloqueo anestésico peribulbar o retrobulbar para cirugia 
intraocular. Causas mas raras serian el sangrado de anomalias vas- 
culares y, en ocasiones, la hemorragia espontanea por problemas 
de coagulacion. 


Diagnostico 


Puede cursar con proptosis, edema y equimosis de parpados, altera- 
cién de los movimientos oculares, disminucion de la agudeza visual, 
aumento de la PIO, edema de la papila optica y defecto pupilar 
aferente relativo. 
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Fig. 21.10 Tratamiento quirurgico de la hemorragia retrobulbar aguda. (A) Cantotomia lateral; (B) desinsercién de la rama 
inferior del tendon cantal lateral. 
(Por cortesia de K. Goodall, A. Brahma, A. Bates, B. Leatherbarrow, de International Journal of the Care of the Injured 1999;30:485-90.) 


Tratamiento 


El tratamiento debe ser inmediato si hay un claro deterioro pro- 


gresivo de la visién. La cantotomia aislada no suele ser suficiente. 


Cantotomia. Tras comprimir con pinzas el sitio de la incisién 
durante 60 s, se realiza un corte horizontal de espesor total de 
1-2. cm en el angulo del canto externo (fig. 21.10A) con anestesia 
local (p. ej., 1-2 ml de lidocaina al 1-2% con adrenalina). 
Cantodlisis. Una vez hecha la cantotomia, se retrae el parpado infe- 
rior hacia abajo y se corta la rama inferior del tendén cantal externo 
(fig. 21.10B) usando tijeras de punta roma, que se dirigen hacia abajo 
y se introducen adyacentes y paralelas al reborde orbitario lateral 
entre la conjuntiva y la piel, anguladas para evitar el globo ocular. Se 
presiona suavemente para drenar la sangre. Si es necesario, también 
puede cortarse la rama superior del tendon, pero esto comporta un 
riesgo considerable de dafar las estructuras anexiales. 


TRAUMATISMOS DEL GLOBO OCULAR 


Introduccion 


Terminologia 


Las lesiones cerradas suelen deberse a traumatismos contusos. 
La pared esclerocorneal del globo ocular esta intacta. 

La lesion abierta implica una herida de todo el espesor de la 
cubierta esclerocorneal. 

Contusion es una lesién cerrada producida por traumatis- 
mos con objetos romos. La lesién puede ocurrir en el sitio del 
impacto o a distancia. 

Rotura es una herida de espesor total causada por un traumatis- 
mo contuso. El ojo se rompe en su punto mas débil, que puede 
no coincidir con el sitio del impacto. 

Laceracién es un defecto de espesor total en la pared ocular 
producido por desgarramiento, normalmente como resultado 
de un impacto directo. 


Laceracién laminar es una laceracién de espesor parcial. 
Herida incisa es la causada por objetos afilados, como cristal o 
un cuchillo. 

Herida penetrante es aquella herida unica de espesor total, 
causada normalmente por un objeto afilado, sin que haya herida 
de salida. Una herida penetrante puede asociarse a retencién de 
un cuerpo extrafio intraocular. 

La perforacion consta de dos heridas de espesor total, una 
de entrada y otra de salida, producidas habitualmente por un 
proyectil. 


Pruebas complementarias 


Radiografia simple. Puede hacerse cuando se sospeche la exis- 
tencia de un cuerpo extrafio (fig. 21.11A). 

Ecografia. Puede ayudar a detectar cuerpos extrafios intraocu- 
lares (fig. 21.11B), rotura del globo ocular, hemorragia supraco- 
roidea y desprendimiento de retina; debe realizarse con suma 
delicadeza si hay riesgo de que exista una herida ocular abierta, 
evitando cualquier presién sobre el globo ocular. También ayuda 
a planificar la reparacion quirtrgica, por ejemplo a la hora de 
decidir dénde colocar los puertos de infusion durante la vitrec- 
tomia y para valorar si se requiere el drenaje de una hemorragia 
supracoroidea. 

TC. Es mejor que la radiografia simple para detectar y localizar 
cuerpos extrafios intraoculares (figs. 21.11C y D). También es util 
para determinar la integridad de las estructuras intracraneales, 
faciales e intraoculares (figs. 21.11E y F). 

RM. Es mas precisa que la TC para identificar y valorar las 
lesiones del globo ocular, como una rotura posterior oculta, 
aunque no para las lesiones dseas. Sin embargo, no debe reali- 
zarse si se sospecha un cuerpo extrafo intraocular metalico 
ferroso. 

Pruebas electrofisiolégicas. Pueden ayudar a valorar la inte- 
gridad del nervio Optico y la retina, sobre todo si ha pasado 
algun tiempo desde la lesion original y hay sospecha de un 
cuerpo extrafio intraocular (CEIO) retenido. 
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Fig. 21.11 Pruebas de imagen en traumatismos oculares. 
(A) Radiografia simple que muestra un plomillo; 

(B) cuerpo extraho demostrado mediante ecografia; 

(C) TC en proyeccion axial y (D) coronal para localizar un 
cuerpo extrano intraocular izquierdo; (E) reconstrucci6n 
tridimensional de TC de una lesion facial por arma de 
fuego; (F) TC axial que muestra una fractura de la pared 
lateral de la Orbita izquierda. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. C-E; A. Pearson - fig. F.) 
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Las causas mas frecuentes de traumatismos contusos son pelotas de 
squash, pulpos elasticos para sujetar el equipaje y tapones de cham- 
pan. La contusion grave del globo ocular produce una compresién 
anteroposterior con expansidn simultanea en el plano ecuatorial 
(fig. 21.12), que se asocia a un aumento transitorio pero acusado 
de la PIO. Aunque el impacto es absorbido principalmente por el 
diafragma iridocristaliniano y la base del vitreo, también pueden 
ocurrir lesiones en sitios alejados, como el polo posterior. El grado 
de lesién ocular depende de la gravedad del traumatismo y suele 
concentrarse bastante en el segmento anterior o posterior. Ademas 
del dafio evidente del ojo, las contusiones a menudo daran lugar a 
complicaciones ocultas a largo plazo, por lo que su pronéstico no 
deja de ser reservado. 


Cornea 


@ La abrasion corneal consiste en una rotura del epitelio, que 
se tifie bien con fluoresceina (fig. 21.13A). Si se localiza sobre 
el area pupilar, puede afectar considerablemente a la visién. 
Los detalles del tratamiento se comentan en «Erosion epitelial 
corneal recidivante» en el capitulo 6. 

@ Puede aparecer un edema corneal agudo después de un trau- 
matismo contuso, secundario a disfuncioén focal o difusa del 
endotelio; a veces se forma bajo una abrasion epitelial grande. Se 
asocia frecuentemente a pliegues de la membrana de Descemet y 
engrosamiento estromal, pero suele aclararse espontaneamente. 

© Los desgarros de la membrana de Descemet suelen ser verti- 
cales (fig. 21.13B) y casi siempre se originan por traumatismos 
obstétricos. 


Hipema 


E] hipema (hemorragia en la camara anterior) es una complicacién 
frecuente de las lesiones oculares contusas. El origen del sangrado 
suele ser la raz del iris o la superficie del cuerpo ciliar. Es caracteris- 
tico que la sangre se deposite inferiormente con un «nivel liquido» 


Fig. 21.12 Patogenia de las lesiones oculares por 
traumatismo contuso. 


a >° pa 


Fig. 21.13 Complicaciones corneales de los traumatismos 
contusos. (A) Gran abrasion corneal tefida con fluoresceina; 
(B) desgarros en la membrana de Descemet. 

(Por cortesia de C. Barry - fig. A; R. Curtis - fig. B.) 


(fig. 21.14A), excepto cuando el hipema es total (fig. 21.14B). Los 
objetivos del tratamiento son evitar una hemorragia secundaria y 
controlar cualquier elevacién de la PIO (v. capitulo 10), que ademas 
de causar neuropatia optica puede dar lugar a tincidn de los tejidos 
oculares, en especial la cérnea (fig. 21.14C). 


Uvea anterior 


@ Pupila. El iris puede comprimirse momentaneamente contra 
la superficie anterior del cristalino por una fuerza anteropos- 
terior intensa, con la consiguiente impresién de pigmento del 
borde pupilar. La compresion se acompafia de miosis transi- 
toria, como pone de manifiesto el patron de pigmento corres- 
pondiente al tamafio de la pupila miotica (anillo de Vossius; 
fig. 21.15A). La lesion del esfinter del iris puede dar lugar a 
midriasis traumatica, que puede ser pasajera o permanente; 
las pupilas muestran una reaccion lenta o ausente a la luz y la 
acomodacion. Son frecuentes los desgarros radiales del borde 
pupilar (fig. 21.15B). 
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Fig. 21.14 Hipema traumatico. (A) Hipema pequeno; 
(B) hipema total; (C) tinci6n hematica de la cornea por 
hipertensi6n ocular mantenida asociada a hipema total. 


(Por cortesia de C. Barry - fig. B; J. Krachmer, M. Mannis y E. Holland, de 
Cornea, Elsevier 2005 - fig. C.) 


Fig. 21.15 Complicaciones iridianas de los traumatismos 
contusos. (A) Anillo de Vossius; (B) desgarros radiales del 
esfinter; (C) iridodidlisis. 
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Fig. 21.16 Aniridia traumatica en un ojo seudofaquico. (A) La 
retroiluminaci6n muestra la lente intraocular y los procesos 
ciliares; (B) protesis de iris. 

(Por cortesia de C. Barry.) 


e@ En la iridodidlisis, el iris se separa del cuerpo ciliar en su raiz. 
La pupila tiene una tipica forma de D, y la didlisis se ve como un 
area oscura biconvexa cerca del limbo (fig. 21.15C). La iridodia- 
lisis puede ser asintomatica cuando esta cubierta por el parpado 
superior; si esta expuesta en la hendidura palpebral, puede haber 
diplopia monocular y deslumbramiento, que a veces obligan a 
reparar quirurgicamente la dehiscencia. La aniridia traumatica 
(iridodialisis de 360°) es rara; en un ojo seudofaquico, el iris 
desprendido puede ser expulsado por la incision quirtrgica de 
catarata (fig. 21.16). 

© Cuerpo ciliar (v. mas adelante). 


Presion intraocular 


Es importante vigilar atentamente la PIO, sobre todo en el periodo 
precoz tras un traumatismo. Puede elevarse por diversos motivos, 
como hipema (v. anteriormente) e inflamacion (v. capitulo 10). Por 
el contrario, el cuerpo ciliar puede reaccionar a una contusion grave 
interrumpiendo de modo pasajero la secrecién de humor acuoso 
(«shock ciliar»), con la consiguiente hipotonia; es importante des- 
cartar que esta se deba a una herida abierta oculta. Los desgarros 


que se extienden a la superficie del cuerpo ciliar (recesién angular) 
se asocian a mayor riesgo de glaucoma tardio. 


Cristalino 


© La formacion de una catarata es una secuela frecuente de los 
traumatismos contusos. Los mecanismos propuestos son la 
lesion directa de las propias fibras del cristalino o la formacién 
de diminutas roturas en la cépsula del cristalino con entrada de 
humor acuoso, hidratacién de las fibras cristalinianas y pos- 
terior opacificacién. Puede haber una opacidad subcapsular 
de forma anular por debajo de un anillo de Vossius. A menudo 
se produce una opacificacion en la corteza subcapsular pos- 
terior siguiendo las suturas posteriores, lo que da lugar a una 
opacidad en forma de flor («roseta»; fig. 21.17A), que con el 
tiempo puede desaparecer, mantenerse estable o progresar a una 
catarata madura (fig. 21.17B). Puede ser necesaria la cirugia 
de catarata si hay una opacidad visualmente significativa. 

© Puede tener lugar una subluxacion del cristalino por desgarro 
de los ligamentos suspensorios. El cristalino subluxado tiende 
a desviarse hacia el meridiano con la zénula intacta; la cama- 
ra anterior puede profundizarse en el area de la dehiscencia 
zonular si el cristalino rota hacia atras. El borde de un cristalino 
subluxado a veces es visible al dilatar la pupila (v. fig. 21.17B), y 
puede observarse temblor del iris (iridodonesis) 0 el cristalino 
(facodonesis) con los movimientos oculares. Una subluxacién 
de magnitud suficiente como para que parte de la pupila quede 
afaquica puede dar lugar a diplopia monocular; también es 
posible un astigmatismo lenticular por inclinacion del cristalino. 

© La luxacion por rotura en 360° de las fibras zonulares es rara, y 
puede ser hacia el vitreo (fig. 21.17C) 0, mas raramente, hacia la 
camara anterior (fig. 21.17D); debe sospecharse algtin problema 
predisponente previo, como la seudoexfoliacion. 


Rotura del globo ocular 


Un traumatismo contuso grave puede producir rotura del globo 
ocular; el prondstico es malo si la visién inicial es de percepcién 
luminosa o peor. La rotura suele ser anterior, en la vecindad del 
conducto de Schlemm, con prolapso de estructuras como el cris- 
talino, iris, cuerpo ciliar y vitreo (fig. 21.18A); a veces, una rotura 
anterior queda oculta por una hemorragia subconjuntival abun- 
dante (fig. 21.18B). Es frecuente que en los impactos violentos la 
rotura se produzca en el sitio de una herida quirtrgica previa (p. ej., 
catarata, queratoplastia, vitrectomia). Una rotura posterior oculta 
puede asociarse a pocas lesiones visibles en el segmento anterior, 
aunque debe sospecharse si hay asimetria de la profundidad de la 
camara anterior —que clasicamente sera mas profunda en el ojo 
afectado por rotacién posterior del diafragma iridocristaliniano- e 
hipotonia del ojo afectado. La ecografia en modo B realizada con 
delicadeza puede demostrar una rotura posterior, pero a veces debe 
recurrirse a TC o RM; esta ultima no debe realizarse si hay riesgo 
de un CEIO con hierro. Los principios de la reparacién quirurgica 
de la cubierta escleral se describen mas adelante. 


Hemorragia vitrea 


Puede producirse una hemorragia vitrea, a menudo asociada a des- 
prendimiento vitreo posterior. Pueden verse células pigmentadas 
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Fig. 21.17 Complicaciones cristalinianas de los traumatismos contusos. (A) Catarata en forma de flor; (B) catarata traumatica 
densa con subluxaci6n; (C) luxacion al vitreo en un ojo seudofaquico con seudoexfoliaci6n; (D) luxacién a la camara anterior. 
(Por cortesia de S. Chen - figs. B y C.) 


Fig. 21.18 Rotura del globo ocular. (A) Gran rotura corneal con prolapso de estructuras intraoculares; (B) rotura oculta por una 
profusa hemorragia subconjuntival. 


(Por cortesia de C. Barry - fig. B.) 
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(«polvo de tabaco») flotando en el vitreo anterior, en cuyo caso, 
aunque no se asocian necesariamente a rotura retiniana, siempre 
debe hacerse un examen cuidadoso de la retina. 


Conmocion retiniana 


La conmoci6n retiniana se origina por un traumatismo cerrado 
sobre la retina neurosensorial; esta sufre una opacificacién edema- 
tosa que confiere al area afectada un aspecto grisdceo (fig. 21.19A). 
Afecta con mayor frecuencia al fondo de ojo temporal. Si esta 
implicada la macula, puede verse una «mancha rojo cereza» en la 
fovea. Las lesiones graves pueden ir acompafiadas de hemorragia 
intrarretiniana (fig. 21.19B), que puede afectar a la macula. El pro- 
ndstico es bueno en casos leves, con resolucién espontanea al cabo 
de varias semanas. Las conmociones mas intensas pueden dejar 
secuelas, como degeneracién pigmentaria progresiva (figs. 21.19C 
y D) y formacién de agujero macular (fig. 21.19E). 


Rotura coroidea 


La rotura coroidea afecta a la coroides, membrana de Bruch y 
epitelio pigmentario retiniano; puede ser directa 0 indirecta. Las 
roturas directas se localizan anteriormente en el sitio del impacto y 
discurren paralelas a la ora serrata. Las roturas indirectas ocurren 
en el sitio opuesto al impacto. Una rotura reciente puede estar 
parcialmente oculta por hemorragia subretiniana (fig. 21.20A), que 
puede atravesar la membrana limitante interna, con la consiguiente 
hemorragia subhialoidea o vitrea. Semanas o meses después, al 
reabsorberse la sangre, se hace visible una banda vertical blanca 
en forma de una semiluna de esclera expuesta concéntrica a la 
papila dptica (fig. 21.20B). El prondstico visual es malo si se ve 
afectada la fovea. Una complicacién tardia poco frecuente es la 
neovascularizacién coroidea. 


Roturas y desprendimiento de retina 


Los traumatismos son responsables de cerca del 10% de todos los 

casos de desprendimiento de retina (DR) y suponen la causa mas 

habitual en los nifios, sobre todo varones. Pueden formarse diversos 

tipos de rotura en los ojos traumatizados, bien en el momento del 

impacto o mas adelante. 

© La dialisis retiniana (fig. 21.21A) es una rotura que ocurre en la 
ora serrata por traccion de un gel vitreo relativamente inelastico 
sobre la cara posterior de la base del vitreo; adopta un aspecto 
«en asa de cubo» colgante, compuesta por una tira de epitelio 
ciliar, la ora serrata y la retina inmediatamente detras de la ora 
en la que el gel vitreo basal permanece anclado (fig. 21.21B). 
Las dialisis traumaticas se producen generalmente en los cua- 
drantes nasal superior y temporal inferior. Aunque ocurren 
en el momento del golpe, no siempre terminan en DR. En los 
casos que se desprenden, el liquido subretiniano a menudo no 
aparece hasta meses después, y la progresién suele ser lenta. 

© Las roturas ecuatoriales (fig. 21.21C) son menos frecuentes; 
se deben a lesion directa de la retina en el punto del impacto 
escleral. 

© Los agujeros maculares pueden producirse bien en el momento 
de la lesion (fig. 21.21D) o cuando ha desaparecido la conmocién 
retiniana. 


CAPITULO 
Traumatismos 


Neuropatia Optica traumatica 


La neuropatia Optica traumatica aparece después de un traumatis- 
mo ocular, orbitario 0 cefalico, como una pérdida de visién que no 
puede explicarse por otras patologias oculares. Ocurre hasta en el 
5% de las fracturas faciales. 
®@ Clasificacién. a) Directa, debida a lesién contusa o incisa del 
nervio 6ptico por agentes como fragmentos éseos desplazados, 
proyectiles o hematomas locales; b) indirecta, en la que la fuer- 
za se transmite secundariamente al nervio sin rotura directa 
aparente debido a un impacto sobre el ojo, la érbita u otras 
estructuras craneales. 
© Mecanismos. Por contusién, deformacién, compresién 0 sec- 
cion del nervio, hemorragia intraneural, cizallamiento (ace- 
leracion del nervio en el conducto dptico, donde esta fijo a la 
vaina dural, lo que se cree que rompe la microvascularizacién), 
vasoespasmo secundario, edema y transmisién de una onda de 
choque a través de la orbita. 
© Presentacién. Aunque no es raro que haya un traumatismo 
craneoencefalico grave, el traumatismo asociado puede ser 
sorprendentemente banal; la neuropatia indirecta es bastante 
mas frecuente que la directa. La vision a menudo es muy mala 
desde el principio, con solo percepcién luminosa en alrededor 
del 50% de los casos. Es tipico que el unico hallazgo objetivo sea 
un defecto pupilar aferente; la papila dptica y el fondo de ojo 
son al principio normales, y aparece palidez al cabo de varios 
dias o semanas. Es importante descartar causas potencialmente 
reversibles de pérdida de vision traumatica, como una hemorra- 
gia orbitaria compresiva (v. anteriormente); aunque resulta mas 
controvertido, puede plantearse una intervencion quirtrgica 
en algunos casos de compresién —dsea y posiblemente hemo- 
rragica— debidos a fractura en el conducto 6ptico u otros sitios. 
© Pruebas complementarias. La valoracion debe ser individua- 
lizada. Algunos médicos piden TC, RM 0 ambas en todos los 
casos, mientras que otros limitan las pruebas de imagen a 
los pacientes en los que observan disminucion de visién. La TC es 
mas adecuada para demostrar alteraciones dseas como fractura del 
conducto éptico, pero la RM es superior para evaluar cambios 
de los tejidos blandos (p. ej., un hematoma); con ambas moda- 
lidades, se recomienda obtener cortes muy finos. 
© Tratamiento. Se produce una mejoria espontanea de la vision 
en cerca de la mitad de los pacientes con lesién indirecta, pero, 
si la vision inicial es de ausencia de percepcién luminosa, el 
pronéstico es muy malo. Se han propuesto varios tratamientos, 
aunque ninguno es claramente beneficioso y todos comportan 
riesgos significativos. 
© Puede valorarse la administracion de corticoides (metilpredni- 
solona intravenosa) a pacientes por lo demas sanos con pérdida 
acusada de visién, o en aquellos con pérdida visual retardada. 
Si se usan, deben empezarse en las primeras 8 h, pero no se 
ha establecido cual es el régimen éptimo y su empleo sigue 
siendo controvertido, con dudas sobre su efecto beneficioso 
debido a la posibilidad de que inhiban mecanismos protectores 
intrinsecos, sobre todo en dosis altas. En un ensayo clinico de 
tratamiento con megadosis de corticoides en pacientes con 
lesi6n cerebral aguda (estudio CRASH), los pacientes que 
recibieron corticoides tenian mas riesgo de morir. 
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sy 6Traumatismos del globo ocular 


Fig. 21.19 Conmocion retiniana. (A) Imagen de campo amplio 
que muestra su aspecto tipico; (B) asociada a hemorragias 
retinianas; (C) y (D) ojo en (A) 3 semanas después, 

en retinografia a color e imagen de autofluorescencia de 
campo amplio; (E) agujero macular tras la resoluci6n de la 
conmoci6on del polo posterior. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. A-D; C. Barry - fig. E.) 


CAPITULO 
Traumatismos 


Fig. 21.20 Rotura coroidea. (A) Lesi6n foveal aguda con hemorragia subretiniana y sub-EPR; (B) lesiones antiguas. 
(Por cortesia de S. Chen.) 


y 


Fig. 21.21 (A) Didlisis con desprendimiento de retina; (B) avulsion de la base del vitreo; (C) roturas retinianas ecuatoriales; 
(D) agujero macular traumatico; mismo ojo de (A). 
(Por cortesia de S. Chen - figs. A y D; R Rosen - fig. B; S. Milewski - fig. C.) 
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oO Ladescompresion del nervio dptico (p. ej., endonasal, trans- 
etmoidal) puede plantearse en algunas circunstancias -mal 
definidas—- como un deterioro progresivo a pesar de dar 
corticoides y una pérdida de vision bilateral. La compresién 
por fragmentos dseos o hematoma puede ser otra indicacion, 
aunque la fractura del conducto dptico es un indicador de 
mal pronostico y no hay pruebas de que la cirugia mejore el 
resultado, mientras que si supone un riesgo significativo de 
complicaciones. 

© En algunos centros se ha probado la fenestracién de la vaina 
del nervio dptico. 


Avulsion del nervio 6ptico 


La avulsion del nervio dptico es rara, y ocurre tipicamente cuando 
un objeto se introduce entre el globo ocular y la pared orbitaria, des- 
plazando el ojo. Los mecanismos responsables serian una rotacién 
extrema subita o el desplazamiento anterior del ojo. La avulsion 
puede ser aislada 0 asociarse a otras lesiones oculares o de la érbita. 
La oftalmoscopia revela una cavidad llamativa en el sitio de la papila 
por retraccién del nervio optico en su vaina dural (fig. 21.22). No 
tiene tratamiento; el prondstico visual depende de si la avulsidn es 
parcial o completa. 


Traumatismos craneoencefalicos 
por malos tratos 


Los traumatismos craneoencefalicos por malos tratos (sindrome 
del bebé zarandeado) son una forma de abusos fisicos que ocurren 
habitualmente en nifios menores de 2 afios. Su mortalidad es supe- 
rior al 25%, y son responsables hasta del 50% de los fallecimientos 
por malos tratos infantiles. Se deben principalmente a sacudidas 
violentas, a menudo asociadas a lesiones por impactos en la cabeza; 
debe consultarse con un pediatra siempre que se identifiquen los 


Fig. 21.22 Avulsi6n del nervio 6ptico. 


(Por cortesia de J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular 
Diseases, Mosby 1997.) 


Fig. 21.23 Traumatismo craneal por malos tratos (sindrome 
del bebé zarandeado): hemorragias a diferentes niveles del 
fondo de ojo. 

(Por cortesia de R. Bates.) 


hallazgos oculares tipicos. El patrén de las lesiones responde a un 
mecanismo de aceleracion y deceleracién rotacional de la cabeza, a 
diferencia de las fuerzas lineales generadas por caidas. Se cree que 
el traumatismo directo no es la causa principal de lesion cerebral; la 
lesion por traccién del tronco del encéfalo causa apnea, y la hipoxia 
consiguiente da lugar a hipertensidn intracraneal e isquemia. 
© Presentacién. A menudo hay irritabilidad, somnolencia y 
vomitos, que de entrada pueden diagnosticarse erroneamente 
como una gastroenteritis u otra infeccién, porque se oculta el 
antecedente de traumatismos. 
© Manifestaciones generales. Puede haber signos de lesion por 
golpes en la cabeza, desde fracturas craneales a cardenales en 
partes blandas; es frecuente la hemorragia subdural y sub- 
aracnoidea, y muchos nifios que sobreviven sufren minusvalias 
neuroldgicas considerables. Puede haber multiples fracturas 
de costillas y huesos largos. En ocasiones, solo se encuentran 
alteraciones en la exploracion oftalmoldgica. 
© Manifestaciones oculares 
© Las hemorragias retinianas, bilaterales o unilaterales (20%) 
son el hallazgo mas frecuente. Afectan tipicamente a varias 
capas y pueden ser también prerretinianas o subretinianas 
(fig. 21.23). Son mas ostensibles en el polo posterior, pero a 
menudo se extienden a la periferia. 
© Equimosis periocular y hemorragias subconjuntivales. 
© Malas respuestas visuales y defecto pupilar aferente. 
oO Se produce pérdida de vision en cerca del 20% de los casos, 
generalmente debido a lesién cerebral. 


Introduccion 


Las heridas penetrantes son tres veces mas frecuentes en los hom- 
bres que en las mujeres, y ocurren de modo tipico en un grupo de 
edad relativamente joven (50% de los casos con edades entre 15 y 
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Fig. 21.24 Herida corneal penetrante por anzuelo. 
(Por cortesia de C. Barry y S. Chen.) 


34 afios). Las causas mas frecuentes son agresiones, accidentes 
domésticos y laborales, y deportes (fig. 21.24); muchos traumatismos 
oculares graves se podrian prevenir usando protectores apropiados. 
El grado de la lesisn depende del tamafio del objeto, su velocidad 
en el momento del impacto y su composicién. Los objetos afilados, 
como cuchillos, causan laceraciones bien definidas del globo ocular. 
Sin embargo, la magnitud del dafio causado por objetos voladores 
depende de su energia cinética. Por ejemplo, un balin es grande 
y, aunque se mueve relativamente despacio, posee gran energia ciné- 
tica y puede, por tanto, causar un dafio ocular considerable. Es muy 
importante tener en cuenta el riesgo de infeccién en cualquier heri- 
da penetrante; puede producirse una endoftalmitis o panoftalmia 
consecutiva, a menudo mas grave que la lesién inicial, con pérdida 
del ojo. Los factores de riesgo serian el retraso en la reparacion pri- 
maria, la rotura de la capsula del cristalino y las heridas sucias. Debe 
valorarse la inyeccion profilactica de antibidticos intravitreos, como 
en la endoftalmitis postoperatoria (v. capitulo 9), seleccionando el 
antibidtico segtin aconseje el microbidlogo local; a menudo se opta 
por la vancomicina. Al igual que en los traumatismos palpebrales, 
se comprobara el estado de inmunizacion antitetanica. Los ojos con 
una herida abierta deben cubrirse con un protector ocular en cuanto 
se haga el diagnostico. 


Corneal 


La pupila piriforme y el aplanamiento de la camara anterior 

(fig. 21.25A) son signos clave, aunque puede haber una penetracion 

corneal de espesor total en ausencia de estos. La técnica de cierre 

primario depende de la amplitud de la herida y las complicaciones 
asociadas, como incarceracion del iris, atalamia y lesién del con- 
tenido intraocular. 

@ Las heridas pequefias biseladas con camara anterior formada 
no siempre requieren suturas, y pueden curarse espontanea- 
mente o con ayuda de una lente de contacto blanda protectora. 

@ Las heridas de tamafio mediano siempre deben suturarse sin 
demora, sobre todo si la camara anterior esta poco profunda o 


ws 


Fig. 21.25 Heridas corneales penetrantes. (A) Con pico pupilar 
por incarceraci6n de iris; (B) con reseccidn de iris; (C) con 
lesion del cristalino. 

(Por cortesia de S. Chen - figs. A y B; R. Bates - fig. C.) 
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plana. Se usa nailon de 10-0, con puntos mas cortos cerca del 
eje visual para juntar los bordes perpendiculares primero y las 
porciones apicales de la herida al final. Puede colocarse una 
lente de contacto protectora tras la operacién durante unos dias 
para garantizar que la camara anterior permanece profunda. La 
unién esclerocorneal debe suturarse con nailon de 9-0. 

© Con afectacion del iris. A menudo debe extirparse el iris pro- 
lapsado (fig. 21.25B), sobre todo si esta necrosado o hay riesgo 
de contaminacion por material extrafio. 

© Con lesién del cristalino. Las heridas se tratan suturando 
primero la laceraci6n (fig. 21.25C) y extrayendo luego el cris- 
talino mediante facoemulsificacién o con un vitreédtomo. La 
implantacion primaria de una lente intraocular a menudo 
obtiene resultados visuales favorables con una baja tasa de com- 
plicaciones postoperatorias. 


Escleral 


Los signos de herida escleral oculta se describen en la seccién 
anterior cuando se comentan las lesiones del globo ocular por 
traumatismo contuso. 

@ Las laceraciones esclerales anteriores tienen mejor prondstico que 
la situadas por detras de la ora serrata. No obstante, una herida 
escleral anterior puede asociarse a complicaciones, como prolapso 
iridociliar (fig. 21.26A) e incarceracion vitrea (fig. 21.26B). Esta 
ultima, a menos que se trate de forma correcta, puede dar lugar 
a proliferacion fibrosa en el plano del vitreo incarcerado, con el 
consiguiente desprendimiento traccional de retina. Los tejidos 
uveales viables deben reponerse, y el vitreo prolapsado cortarse 
a ras de la herida, con posterior valoraci6n vitreorretiniana. En 
estos casos, debe suturarse la esclera con nailon de 8-0 o hilo de 
7-0 de un material reabsorbible como la poliglactina. 

© Las laceraciones esclerales posteriores a menudo se asocian a 
lesion retiniana. La reparacién primaria de la esclera para res- 
taurar la integridad del globo ocular debe ser la prioridad inicial. 


Desprendimiento de retina 


El DR traccional de origen traumatico tras una herida penetrante se 
debe a incarceracion vitrea en la herida, que se asocia a proliferacion 
fibroblastica agudizada por la presencia de sangre en el gel vitreo. La 
contraccion de la fibrosis epirretiniana resultante puede progresar a 
un DR traccional anterior. También puede formarse una rotura reti- 
niana varias semanas después, que da lugar a un desprendimiento 
regmatogeno de evolucién mas rapida. 


La enucleacién primaria solo deberia plantearse en lesiones extre- 
madamente graves, en las que sea imposible reparar la esclera y 
no haya expectativas de conservar algo de vision. La enucleacién 
secundaria se valorard tras la reparacion primaria si el ojo tiene 
lesiones graves e irreversibles, sobre todo si ademas esta ciego y con 
molestias; este tiempo de espera permite que el paciente se adapte 
mental y emocionalmente a la idea de perder un ojo. Basandose en 
datos anecdoticos, se ha recomendado que la enucleacion se lleve 
a cabo en los primeros 10 dias tras la lesion original, para prevenir 
la remotisima posibilidad de oftalmia simpatica (v. capitulo 11). 


escleral circunferencial anterior con prolapso iridociliar; 
(B) laceracion escleral anterior radial con prolapso ciliar y 
vitreo. 


(Por cortesia del Wilmer Institute - fig. A; E.M. Eagling y M.J. Roper-Hall, de Eye 
Injuries, Butterworth-Heinemann 1986 - fig. B.) 


Subtarsal 


Con frecuencia impactan sobre la superficie corneal o conjuntival 
pequefios cuerpos extrafos, como particulas de acero, carbon 0 
arena. La lagrima puede lavarlos y arrastrarlos al sistema de drenaje 
lagrimal, o bien quedan adheridos a la conjuntiva tarsal superior 
(fig. 21.27A) y arafian la cornea en cada parpadeo, en cuyo caso 
puede observarse un patron vertical patognomonico de abrasiones 
corneales lineales. Ocasionalmente, un cuerpo extrafio con puas, 
como un insecto o material vegetal, puede clavarse profundamente 
y causar molestias considerables (fig. 21.27B). 
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Fig. 21.27 Cuerpos extranos superficiales. (A) Cuerpo extrano subtarsal retenido; (B) pata de insecto con espinas enclavada en 
la conjuntiva subtarsal; (C) cuerpo extrano enclavado reciente con leve infiltraci6n celular alrededor; (D) anillo de 6xido tras la 
retirada de un cuerpo extrano metalico. 


Corneal 


© Cuadro clinico. Produce una acusada sensacion de roce. Es 
tipico ver un anillo de infiltracion leucocitaria rodeando el 
cuerpo extrafio enclavado (fig. 21.27C), y bastan unas pocas 
horas para que las particulas de hierro in situ causen oxi- 
dacién del lecho de la abrasién (fig. 21.27D). Puede haber 
una leve uveitis secundaria, con miosis irritativa y fotofobia 
asociadas. 

© Tratamiento 

oO Siempre debe tenerse en mente la posibilidad de un CEIO, 
que puede descartarse con ayuda de un examen del segmento 
posterior y, si es necesario, una radiografia simple. 

oO Es preferible usar la lampara de hendidura para determinar 
la posicién y profundidad del cuerpo extrafio y como guia 
para extraerlo con una aguja hipodérmica estéril (a menudo 
de 25 G). 

oO El «anillo de 6xido» residual se elimina mas facilmente con 
una fresa estéril. 

oO Seaplicara pomada antibidtica, dependiendo la duracion del 
tratamiento del grado de la lesion. 

© Sies preciso, puede prescribirse un ciclopléjico y un antiin- 
flamatorio no esteroideo para aliviar las molestias. 


© Si se deja sin extraer un cuerpo extrafio corneal, existe un 
riesgo significativo de infeccién secundaria y ulceracién 
corneal. Cualquier secrecion, infiltrado o uveitis significa- 
tiva debe hacer sospechar infeccién bacteriana secundaria, 
que se tratard como una queratitis bacteriana; las particulas 
metalicas parecen asociarse a menor riesgo de infeccién que 
los cuerpos extrafios organicos y de piedra. 


Introduccion 


Un cuerpo extrafio intraocular (CEIO) puede traumatizar el ojo 
mecdanicamente, introducir una infeccién o ejercer otros efectos 
toxicos sobre las estructuras intraoculares. Puede alojarse en las 
diversas estructuras que encuentre en su camino, por lo que es posi- 
ble localizarlo en cualquier parte del segmento anterior (fig. 21.28A) 
o posterior (fig. 21.28B). Entre sus principales efectos mecanicos 
se incluyen formacion de catarata secundaria a lesién capsular, 
licuefaccion vitrea y hemorragias 0 desgarros de retina. Los cuerpos 
extrafios de piedra y organicos se asocian a mayor tasa de infeccién, 
y esta es particularmente frecuente con material contaminado por 
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Fig. 21.28 Cuerpos extrafos intraoculares. (A) En el dangulo 
de la camara anterior; (B) enclavado en la retina con 
hemorragia prerretiniana asociada. 


(Por cortesia de R. Curtis - fig. A; E.M. Eagling y M.J. Roper-Hall, de Eye 
Injuries, Butterworth-Heinemann 1986 - fig. B.) 


tierra o de origen vegetal. Suele recomendarse la profilaxis con 
antibidticos intravitreos. Muchas sustancias, incluidos el cristal, 
muchos plasticos, el oro y la plata, son inertes. Sin embargo, el hierro 
y el cobre pueden descomponerse y provocar siderosis y calcosis, 
respectivamente (v. mas adelante). 


Diagnostico 


@ Anamnesis. Debe realizarse un interrogatorio cuidadoso para 
determinar el origen y naturaleza del material extrafio. 

© La exploracién debe prestar especial atencién a los posibles 
sitios de entrada o salida. La fluoresceina topica puede ayudar a 
identificar una herida de entrada. El calculo del trayecto segun 


las heridas puede permitir deducir l6gicamente la localizacién 
del cuerpo extrafio. Se valorara el examen mediante gonioscopia 
y oftalmoscopia, con cuidado de no ejercer mucha presion sobre 
el ojo. Hay que fijarse en signos asociados, como laceraciones 
palpebrales y lesiones del segmento anterior. 

© La TC con cortes axiales y coronales se usa para detectar y 
localizar CEIO metalicos, obteniendo imagenes de cortes con 
una sensibilidad y especificidad superior a la radiografia simple 
y la ecografia. 

© La RMesta contraindicada en el contexto de un CEIO metialico 
(sobre todo ferroso). 


Tratamiento 


No debe tardarse en reparar el sitio de entrada y en realizar una 

profilaxis infecciosa si no se dispone de experiencia ni instrumental 

para una intervencion unica de reparacién de la herida y extraccién 

del CEIO, ya que el resultado puede no verse afectado por una 

extraccion mas tardia. 

© La retirada con iman de los cuerpos extrafios ferrosos implica 
la creacién de una esclerotomia adyacente al cuerpo extrafio, 
con aplicacién del iman y posterior crioterapia en el desgarro 
retiniano. Puede colocarse un explante escleral para reducir el 
riesgo de DR si se estima oportuno. 

© La extraccién con pinzas puede usarse con cuerpos extrafios 
no magnéticos y aquellos magnéticos que no pueden sacarse 
de forma segura con un iman. Implica la realizacion de una 
vitrectomia por pars plana para retirar el cuerpo extrafio con 
pinzas a través de la pars plana o el limbo (fig. 21.29), segun las 
circunstancias. 

@ Profilaxis antiinfecciosa (v. mas adelante). 


Siderosis 


El acero es el constituyente mas habitual de los cuerpos extra- 
fios metalicos, y habitualmente se proyecta dentro del ojo al 


Fig. 21.29 Retirada de un cuerpo extrafio a través del limbo. 
(Por cortesia de A. Desai.) 
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usar martillos o herramientas eléctricas. Un CEIO ferroso se va 
descomponiendo, con el consiguiente depdsito de hierro en las 
estructuras epiteliales intraoculares, especialmente el epitelio del 
cristalino, el del cuerpo ciliar y la retina neurosensorial. Ejerce 
un efecto tdxico sobre los sistemas enzimaticos celulares, con la 
consiguiente muerte de la célula. Entre los signos de siderosis 
se incluyen la catarata capsular anterior, formada por depdositos 
ferrosos de distribucién lineal sobre la capsula anterior del cris- 
talino (fig. 21.30A), la tincidn marron rojiza del iris, que puede 
dar lugar a heterocromia, y la retinopatia pigmentaria seguida de 
atrofia de la retina y el EPR (fig. 21.30B), que puede desembocar 
en una profunda pérdida de visién. La lesién trabecular puede 


Fig. 21.30 Siderosis ocular. (A) Depdsitos en el cristalino; 
(B) atrofia de la retina y el epitelio pigmentario retiniano (EPR) 
asociada a cuerpo extrano ferroso enclavado. 


(Por cortesia de W. Lisch - fig. A; J. Donald M. Gass, de Stereoscopic Atlas of 
Macular Diseases, Mosby 1997 - fig. B.) 


originar glaucoma. El electrorretinograma muestra atenuacion 
progresiva de la onda b con el tiempo. 


Calcosis 


La reaccion ocular a un CEIO con alto contenido en cobre consiste 
en un intenso cuadro de seudoendoftalmitis, que a menudo progresa 
a tisis del globo ocular. Por otro lado, una aleacién con contenido 
relativamente bajo de cobre, como el bronce, da lugar a calcosis. El 
cobre disociado por electrdlisis se deposita dentro del ojo, y causa 
un cuadro clinico similar al que se ve en la enfermedad de Wilson. 
Asi, se forma un anillo de Kayser-Fleischer, al igual que una catarata 
«en girasol». El depésito en la retina produce placas doradas visibles 
mediante oftalmoscopia. Como el cobre es menos retinotdxico 
que el hierro, no tiene lugar una retinopatia degenerativa y puede 
mantenerse la vision. 


Aparece endoftalmitis en uno de cada 10 casos de traumatismo 

penetrante con retencidn de cuerpo extrafio. 
@ Factores de riesgo. Retraso en la reparacion primaria, CEIO 
retenido, y posicion y gravedad de las heridas. Los signos clini- 
cos son similares a los de la endoftalmitis aguda postoperatoria 
(v. capitulo 9). 
© Patdgenos. Se aislan bacterias de los géneros Staphylococcus y 
Bacillus en cerca del 90% de los casos con cultivo positivo. 
© Tratamiento 
oO En las heridas oculares abiertas pueden darse antibidticos 
profilacticos (p. ej., ciprofloxacino, 750 mg dos veces al dia, 
o moxifloxacino, 400 mg una vez al dia), junto con antibid- 
ticos, corticoides y ciclopléjicos tépicos. 

O Retirada precoz de los CEIO retenidos. 

© Profilaxis con antibidticos intravitreos, sobre todo en casos 
de alto riesgo (p. ej., heridas agricolas). 

© Cultivo de los CEIO extraidos (jen lugar de pegarlos con 
esparadrapo en la historia clinica!). 

© Tratamiento de los casos establecidos con el mismo proto- 
colo que en la endoftalmitis bacteriana aguda postoperatoria 
(v. capitulo 9). 


Las causticaciones pueden ser desde irritaciones banales hasta 
cuadros graves que causan ceguera. La mayoria son accidentales, 
aunque algunas se deben a agresiones. Dos tercios de las quema- 
duras accidentales se producen en el trabajo, y el resto en el hogar. 
Las causticaciones por alcalis son dos veces mas frecuentes que 
por acidos, ya que los primeros son mas empleados tanto en casa 
como en la industria. La gravedad de una lesidn quimica depende 
de las propiedades de la sustancia, el area de la superficie ocular 
afectada, la duracion de la exposicién (incluyendo la retencién 
de particulas quimicas en la superficie del ojo 0 bajo el parpado 
superior) y efectos relacionados, como la lesién térmica. Los 
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alcalis tienden a penetrar mas profundamente que los acidos, ya 


que estos ultimos coagulan las proteinas superficiales formando 
una barrera protectora; los alcalis mas frecuentemente implicados 
son el amoniaco, el hidrdéxido de sodio y la cal. El amoniaco y 
el hidréxido sddico producen caracteristicamente una lesion 
grave debido a su rapida penetracion. El acido fluorhidrico usado 
para perfilar y limpiar el vidrio también tiende a penetrar con 
rapidez en los tejidos oculares, mientras que las quemaduras por 
Acido sulfturico pueden complicarse por los efectos térmicos y 
los impactos a gran velocidad asociados a explosion de baterias 
de coche. 


Fisiopatologia 


© Las lesiones por causticaciones graves tienden a progresar como 
sigue: 

© Necrosis del epitelio conjuntival y corneal con destruccién y 
oclusion de los vasos limbicos. La pérdida de células madre 
del limbo puede dar lugar a «conjuntivalizacién» y vas- 
cularizacién de la superficie corneal, 0 a defectos epiteliales 
persistentes de la cornea con ulceracién corneal estéril y 
perforacién. Los efectos a largo plazo incluyen problemas 
de humectacion de la superficie ocular, formacién de sim- 
bléfaron y entropion cicatricial. 

oO La penetracién mas profunda causa rotura y precipitacién 
de los glucosaminoglucanos y opacificacion del estroma 
corneal. 

oO La penetracion en la camara anterior produce lesién del iris 
y el cristalino. 

oO Eldafo del epitelio ciliar disminuye la secrecion de ascorba- 
to, necesario para la produccién de colageno y la reparacion 
corneal. 

oO Encasos graves puede sobrevenir hipotonia y tisis del globo 
ocular. 

© Curacion 

oO Elepitelio sana por migracién de células epiteliales que se 
originan a partir de las células madre del limbo. 

oO Elcolageno estromal dafado es fagocitado por los querato- 
citos y se sintetiza colageno nuevo. 


Tratamiento 


Tratamiento urgente 


Las causticaciones son las unicas lesiones oculares que requieren un 

tratamiento urgente antes de valorarlas clinicamente: 

© La irrigacién copiosa es crucial para acortar la duracién del 
contacto con la sustancia quimica y normalizar el pH en el 
saco conjuntival lo antes posible, y la velocidad y eficacia de 
la irrigacion son los factores prondsticos mas importantes 
tras una causticacion. Debe instilarse anestesia tépica antes de 
la irrigacion, ya que reduce espectacularmente el malestar y 
facilita la colaboracion. Puede ser util colocar un blefardstato. 
Si es necesario, se utilizard agua de grifo para evitar cualquier 
retraso, pero lo ideal es irrigar el ojo con solucion salina equili- 
brada estéril, como suero fisiolégico o Ringer lactato, durante 
15-30 min o hasta que el pH medido sea neutro. 


© Debe realizarse una doble eversién del parpado superior para 
identificar y eliminar cualquier particula retenida en los fondos 
de saco. 

© Se llevara a cabo el desbridamiento de las areas necroticas de 
epitelio corneal en la lampara de hendidura para favorecer la 
reepitelizacién y eliminar los residuos quimicos asociados. 

© Suele requerirse ingreso hospitalario en las lesiones graves 
(grado 4 + 3; v. mas adelante) para garantizar que se instilan 
correctamente los colirios en las etapas iniciales. 


Clasificacion de la gravedad 


Las causticaciones agudas se graduan para planificar el tratamiento 

posterior mas correcto y realizar un prondstico del resultado proba- 

ble. La graduacién se basa en la transparencia corneal y la gravedad 

de la isquemia limbica (sistema de Roper-Hall); esta ultima se evalua 

observando la permeabilidad de los vasos profundos y superficiales 

en el limbo. 

© Grado 1 (fig. 21.31A): se caracteriza por una cornea trans- 
parente (solo lesién epitelial) sin isquemia limbica (prondstico 
excelente). 

© Grado 2 (fig. 21.31B): cornea turbia, pero detalles del iris visibles 
y menos de un tercio del limbo isquémico (buen pronéstico). 

© Grado 3 (fig. 21.31C): pérdida total del epitelio corneal, turbidez 
estromal que oculta los detalles del iris, y entre un tercio y la 
mitad de isquemia del limbo (pronéstico reservado). 

© Grado 4 (fig. 21.31D): cornea opaca y mas del 50% del limbo con 
isquemia (mal prondstico). 

Otros datos que deben registrarse en la valoraci6n inicial son el 

grado de pérdida epitelial de la cornea y conjuntiva, los cambios 

del iris, el estado del cristalino y la PIO. 


Tratamiento médico 


Las lesiones mas leves (grados 1 y 2) se tratan con pomada antibid- 

tica durante alrededor de 1 semana, junto con corticoides t6picos y 

ciclopléjicos si fuera necesario. Los principales objetivos del trata- 

miento en las quemaduras mas graves son reducir la inflamacién, 

favorecer la regeneracion epitelial y prevenir la ulceracién corneal. 

En las causticaciones moderadas a graves, deben usarse colirios sin 

conservantes. 

© Los corticoides reducen la inflamacion y la infiltracién por 
neutrofilos, y combaten la uveitis anterior. Sin embargo, tam- 
bién perjudican la curacién estromal al reducir la sintesis de 
colageno e inhibir la migracién de fibroblastos. Por este motivo, 
los corticoides topicos pueden usarse al inicio (normalmente 
entre cuatro y ocho veces al dia, dependiendo la potencia de 
la gravedad de la lesién), pero deben retirarse tras 7-10 dias, 
cuando hay mas probabilidad de que se produzca ulceracién 
corneal estéril. Los corticoides pueden sustituirse por antiin- 
flamatorios no esteroideos, que no afectan a la funcién de los 
queratocitos. 

© Los ciclopléjicos pueden mejorar el confort. 
Los colirios antibidticos se usan como profilaxis de infecciones 
bacterianas (p. ej., cuatro veces al dia). 

@ Elacido ascorbico revierte el estado escorbutico tisular locali- 
zado y mejora la curacion de las heridas, al promover la sintesis 
de colageno maduro por los fibroblastos corneales. Puede darse 
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Fig. 21.31 Causticaciones. (A) Isquemia limbica; (B) grado 2: turbidez corneal con detalles del iris visibles; el drea blanca a la 
izquierda es el reflejo del haz de hendidura, no solo turbidez; (€) grado 3: turbidez corneal que oculta los detalles del iris; 
(D) grado 4: cornea opaca. 
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ascorbato sédico al 10% por via topica cada 2 h junto con una 
dosis oral de 1-2 g de vitamina C (acido L-ascorbico) cuatro 
veces al dia (no en pacientes con nefropatias). 

El acido citrico es un potente inhibidor de la actividad de los 
neutrofilos y reduce la intensidad de la reaccidn inflamatoria. 
Parece que la quelacién del calcio extracelular por el citrato 
también inhibe la colagenasa. Se da citrato sddico al 10% topico 
cada 2 h durante unos 10 dias, y también puede administrarse 
por via oral (2 g cuatro veces al dia). El objetivo es eliminar la 
segunda oleada de fagocitos, que normalmente se produce 7 dias 
después de la lesion. El ascorbato y el citrato pueden reducirse 
a medida que el epitelio va sanando. 

Las tetraciclinas son inhibidores de la colagenasa y también 
inhiben la actividad neutrofilica y reducen la ulceracion. Debe 


valorarse utilizarlas si hay lisis corneal significativa, y pueden 
administrarse tanto topica (pomada de tetraciclina cuatro veces 
al dia) como sistémicamente (doxiciclina, 100 mg dos veces al 
dia con disminucién a una vez al dia). La acetilcisteina al 10% 
seis veces al dia es otra alternativa como farmaco anticolagenasa 
topico. 

Debe prevenirse la formacién de simbléfaron, rompiendo las 
adherencias que vayan apareciendo con una varilla de vidrio o 
un bastoncillo de algodén estéril. 

Debe vigilarse la PIO, administrando tratamiento hipotensor 
si es preciso; se recomienda la acetazolamida oral para evitar 
empeorar el estado de la superficie ocular. 

La lesion de la piel periocular puede requerir una interconsulta 
al dermatdlogo. 
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Fig. 21.32 Secuelas tardias de causticaciones. (A) Bandas 
conjuntivales; (B) simbléfaron; (€) entropidn cicatricial 
del parpado superior; (D) cicatrizaci6n corneal; 

(E) queratoprotesis. 

(Por cortesia de C. Barry - fig. D; R. Bates - fig. E.) 
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Cirugia 
© La cirugia precoz puede ser necesaria para promover la revas- 
cularizacién del limbo, restaurar la poblacién de células madre 

limbicas y restablecer los fondos de saco. Pueden usarse uno 0 

mas de los siguientes procedimientos: 

oO El avance de la caépsula de Tenon con sutura al limbo pre- 
tende restablecer la vascularizacion del limbo para intentar 
evitar la formacion de ulceracion corneal. 

o El trasplante de células madre limbicas del otro ojo del 
paciente (autoinjerto) o de un donante (aloinjerto) tiene 
como objetivo restaurar el epitelio corneal normal. 

© Injerto de membrana amniotica para favorecer la reepiteli- 
zacion y suprimir la fibrosis. 


O° 


CAPITULO 
Traumatismos 2 1 


Puede ser necesario el uso de pegamento o una queratoplas- 
tia para una perforacion presente o inminente. 


@ La cirugia tardia puede consistir en: 


(e) 


Division de las bandas conjuntivales (fig. 21.32A) y el sim- 
bléfaron (fig. 21.32B). 

Injerto conjuntival o de otra membrana mucosa. 
Correccion de deformidades palpebrales, como el entropién 
cicatricial (fig. 21.32C). 

La queratoplastia en caso de cicatrizacién corneal 
(fig. 21.32D) debe aplazarse al menos 6 meses, y preferible- 
mente mas tiempo, para permitir que se resuelva al maximo 
la inflamacion. 

Puede requerirse una queratoprotesis (fig. 21.32E) en ojos 
gravemente dafados. 
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